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Introducao / Descricao do Caso

Linfohistiocitose Hemofagocitica (LHH) - sindrome hiperinflamatéria rara, potencialmente fatal. Pode ser primaria ou
secundaria a infe¢des, doencas imunomediadas ou neoplasias.

Menino de 4 anos, saudavel, internado por febre ha 7 dias, exantema com atingimento palmo-plantar e artralgias.
Apresentava queilite e pequena adenomegalia cervical. Sem artrite.Analiticamente, bicitopenia (Hb 8.9 g/dL, plaquetas
67000/ul), hipofibrinogenemia, aumento da ferritina (17888 Ul/L), CD25 soluvel, triglicerideos, D-dimeros, troponina e
transaminases. Colocada hipétese de LHH secundério a infecdo ou D. Kawasaki (DK) incompleta.Estudo infecioso
(incluindo IgG SARS-COV2), marcadores tumorais séricos e ecocardiograma sem alteracdes. TC toracoabdominopélvico
com pequeno derrame pleural bilateral e hepatoesplenomegalia.Estudo imunolégico com linfocitose LT CD8 ativados,
escassez de células NK. Mielograma com hemofagocitose, sem sinais de malignidade. Autoanticorpos negativos,
complemento normal. Por afundamento do estado de consciéncia efetuou estudo do LCR, TC e RMN cerebrais, sem
alteracdes.Recebeu suporte transfusional e fibrinogénio, imunoglobulina humana, antibioterapia, AAS e pulsos de
metilprednisolona. Por agravamento, iniciou anakinra em doses crescentes, com melhoria clinica e analitica gradual. Alta
apos 40 dias, tendo cumprido 4 meses de terapéutica. No seguimento, objetivada descamacédo periungueal tardia, com
painel NGS LHH negativo e estudo metabdlico normal. A AngioRMN excluiu aneurismas periféricos e coronarios. Apoés 10
meses encontra-se assintomatico e sem sequelas.

Comentarios / Conclusoes

LHH necessita de abordagem diagndstica multidisciplinar diferenciada e atuagéo terapéutica precoce. Casos secundarios
a DK, como este, podem ser particularmente refratarios.
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