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Introducao / Descricao do Caso

Menino de 2 anos, previamente saudavel, internado por sindrome febril prolongado com exantema maculo-papular,
hepatoesplenomegalia e dor cervical auto-limitada. Por suspeita de Doenca de Kawasaki incompleta iniciou IGIV e acido
acetilsalicilico sem melhoria, tendo sido transferido para centro terciario. Da investigacdo complementar destacam-se
aumento dos parametros inflamatérios (PCR 250mg/L, VS 115mm/h, ferritina 26128 ng/mL), triglicerideos e CD25 solUvel,
diminuicdo do fibrinogénio e PCR positiva para virus Epstein Barr (EBV) (7500 cp/mL). Apds exclusdo de outras causas
infecciosas, imunomediadas e oncoldgicas, foi admitido Sindrome de Ativacdo Macrofagica (SAM) secundério a EBV,
repetiu IVIG e iniciou pulsos de metilprednisolona, com melhoria inicial. Por reinicio da febre, apesar de descida do
numero de cépias viricas, assumida artrite idiopatica juvenil sistémica (AlJs). Iniciou anakinra com boa resposta. No
seguimento, constatada hepatite, sem subida de c6pias de EBV, com resolugdo apds suspensdo de anakinra.

Realizou switchpara canakinumab, mantendo remissdo sem corticoterapia apds 4 meses. Aguarda painel genético de
doencas da imunodesregulacdo

Comentarios / Conclusoes

A Alls é uma patologia rara e o seu diagndstico desafiante, dada a auséncia de testes diagndsticos especificos, implicando
a exclusdo de outras causas de febre prolongada. Por outro lado, as infeccSes podem ser triggers, como no caso
apresentado. OSAM é uma emergéncia reumatoldgica que deve ser precocemente identificada e tratada. A
hepatotoxicidade ao anakinra tem sido relatada apenas em case reports. Dada a resposta prévia a inibidor da IL-1 e as
particularidades deste caso, considerou-se o canakinumab a melhor alternativa, com perfil de seguranca superior.
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