SINDROME HEMOFAGOCITICA (SH) EM CRIANCA COM
LUPUSERITEMATOSO SISTEMICO (LES): CAUSA INCOMUM
DE INFARTO ESPLENICO.
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A sindrome hemofagocitica (SH), resultante da ativaco de macrofagos por linfocitos
T/NK, é complicacgdo rara, potencialmente fatal, associada a infecgdes sistémicas, doencas
linfo-proliferativas e processos auto imunes.O diagndstico é em geral clinico, confirmado
pelo hemograma. Quando diagnosticada e tratada pode ter curso benigno.Obj etivo:
Relatamos o caso de uma crianga de 7 anos, branca, com diagnostico de LES ha dois anos,
em tratamento imunossupressor, cujo diagnéstico de SH foi feito pelo exame

histopatol 6gico do bago. Resultado: A crianga apresentou quadro de abdome agudo ha um
dia e o exame de ultra-som demonstrou no bago imagens nodul ares heterogéneas, medindo
cercade 3 cm, com sombras acusticas. Foi submetida a esplenectomia e evolui para ébito
no pos-operatdrio imediato. O baco pesou 1439 e apresentou aos cortes area de infarto de
3,4 x 3,8 cm, com calcificagdes. Histologicamente, a polpa branca era atréfica e a polpa
vermelha congesta com os sinusoides hipercelulares as custas de macrofagos repletos de
hemécias no citoplasma. O estudo imuno- histoquimico revelou positividade para cadeias
leves kappa e lambda no citoplasma dos macréfagos. A pesquisa de anticorpos anti
fosfolipides foi positiva paralgG 21 GPL/Uml e lgM 31 MPL/Uml. Na hemoculturafoi
detectado streptococcus pneumonie. Conclusio: A ativacdo de auto anticorpos anti
fosfolipides pode desencadear a sindrome hemofagocitica em pacientes com LES. Na
crianca esta complicacdo € rara e pode levar ainfartos esplénicos e de outros 6rgéos. Esta
possibilidade diagnostica deve ser considerada em criangas com LES, visto que 0
tratamento com corticosteréides pode levar aregresséo do quadro.
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