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Síndrome hemofagocítica como diagnóstico diferencial na unidade de emergência
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Síndrome hemofagocítica é uma patologia caracterizada por hiperativação do sistema imune, marcada por sinais e sintomas 
decorrentes de intensa inflamação sistêmica. Essa síndrome está associada a predisposição à imunodeficiência, bem como 
a presença de ativação imune exacerbada ou de uma resposta imune patológica.

O quadro clínico-laboratorial engloba função reduzida ou ausente das células NK, febre, esplenomegalia e/ou hepatome-
galia, elevação da ferritina (ou do sCD25 - cadeia alfa do receptor de IL-2), citopenias variadas, redução do fibrinogênio, 
elevação de triglicérides, figuras de hemofagocitose em biópsia de tecido do sistema retículo-endotelial ou de aspirado/
biópsia de medula óssea, além de hepatite e acometimento do sistema nervoso central.

Em sua forma primária é uma síndrome predominantemente pediátrica (cuja apresentação congênita é a linfohistiocitose 
hemofagocítica hereditária), porém pode ser diagnosticada em todas as faixas etárias, até os 70 anos1, em sua forma se-
cundária, com ligeiro predomínio no sexo masculino2.

Etiologicamente, a síndrome hemofagocítica secundária associa-se a algumas patologias, tais como infecções (especial-
mente virais3), malignidades, doenças reumatológicas e imunodeficiências. No caso das malignidades, destacam-se as de 
origem linfoide T e NK, como o linfoma anaplásico de grandes células e leucemias2. Outros tumores hematológicos e 
tumores sólidos4 também são mais raramente associadas a esta condição.

No presente relato discutiremos detalhes de um caso de um paciente masculino de 74 anos, previamente hígido, admitido 
no pronto socorro do HC/FMUSP com queixa de febre diária de 39oC há 2 meses, associada a emagrecimento de 
aproximadamente 15kg, sudorese noturna, astenia e fraqueza. O exame físico inicial demonstrava pequenas linfonodomegalias 
cervicais e baço percutível, com quadro laboratorial marcado por bicitopenia - anemia e plaquetopenia – hiperferritinemia 
e hipertrigliceridemia, bem como elevação importante de PCR e VHS.

Na investigação do quadro, mielograma mostrou medula óssea com aumento da atividade macrofágica e figuras de 
hemofagocitose. O paciente evoluiu  com melhora clínica inicial após tratamento com dexametasona e imunoglobulina. 
Devido à persistência de adenomegalias, realizado PET-CT que mostrou acentuado aumento do metabolismo glicolítico 
em diversas cadeias linfonodais. Mediante tal achado, realizado biópsia e exame anátomo-patológico de linfonodo para-
aórtico à esquerda que evidenciou neoplasia maligna indiferenciada com padrão imunohistoquímico compatível com 
Linfoma Difuso de Grandes Células B.

A discussão de tal caso abordará aspectos importantes para o diagnóstico da Síndrome Hemofagocítica, que, devido a 
achados poucos específicos, baixa incidência e apresentação polimórfica, constitui-se em um diagnóstico desafiador para 
o médico generalista. O reconhecimento precoce dessa rara patologia é muito importante, uma vez que está associada a 
condições de base de alta gravidade, nas quais intervenções terapêuticas precoces são fundamentais para um desfecho 
clínico favorável. 
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