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Introducao e Objectivos

A linfohistiocitose hemofagocitica (HLH) € um disturbio imunoldgico raro e potencialmente fatal. Pode ser primaria,
associada a mutacgdo genética, ou secundaria a uma condicdo predisponente a desregulacdo imunoldgica. O objetivo
deste estudo foi avaliar a etiologia, apresentacao clinica e evolugdo de uma populagdo pediatrica com HLH.
Metodologia

Estudo retrospetivo de casos pediatricos com HLH seguidos num hospital terciario em Lisboa, Portugal (Janeiro 2008 a
Junho 2020).

Resultados

Identificaram-se 10 casos (70% sexo masculino, idade mediana 4 anos). Todos apresentaram febre e citopénia >2
linhagens e 8 (80%) hepatoesplenomegalia. Hemofagocitose presente em 6 doentes: medula dssea (2), medula éssea e
baco (1), figado (1), ganglios linfaticos (1), baco e ganglios (1). Em oito considerou-se HLH secundaria: virus Epstein-Barr
(2), Leishmania (2), Parvovirus B19 (1), leucemia linfoblastica aguda de células B (1), outro (2). Realizou-se estudo genético
painel para HLH priméria em 3, sem identificacdo de mutacdo, mas em 2 assumiu-se HLH primario. Quatro doentes foram
tratados com o protocolo HLH-2004, 1 com o HLH-1994, 1 remitiu apds tratamento de leishmaniose. Dois doentes (20%)
faleceram, 1 apds transplante de células progenitoras hematopoiéticas; 2 (20%) abandonaram seguimento. Os restantes,
com tempo médio de seguimento de 4,7+2,2 anos, estdo clinicamente bem, sem reativac¢des.

Conclusées

Esta coorte ilustra a heterogeneidade de condi¢des precipitantes de HLH. A HLH deve ser considerada no diagnostico
diferencial de criancas/jovens com febre prolongada, hepatoesplenomegalia e citopénia. No nosso pais é importante
excluir leishmaniose, cujo tratamento reverte o quadro de HLH.
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