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desfecho, assim como a fungemia por H.Capsulatum e a nao
introducédo precoce de antifingicos. Mesmo com o diagnéstico
precoce e a terapia otimizada dados demonstram que até 50%
dos pacientes evoluem para terminalidade. Conclus3o: Relata-
mos um caso de LHH associada a histoplasmose disseminada,
no qual paciente desconhecia o diagnéstico de Sindrome da
Imunodeficiéncia Adquirida e apresentava sintomas constitu-
cionais prolongados, esplenomegalia e pancitopenia. Apesar
da investigacdo, diagnéstico precoce e instituicdo do trata-
mento, o paciente evoluiu com desfecho desfavoravel devido
as multiplas condicoes associadas a mau prognéstico.
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Introdugdo: A sindrome hemofagocitica (SHF) é caracteri-
zada pela resposta imune exacerbada por hiperproliferacédo de
macréfagos ativados. Pode ser primaria (defeito genético) ou
secundaria a infeccOes, malignidades e doencgas autoimunes.
O diagnéstico é definido por uma somatdria de critérios,
sendo o tratamento baseado na associagdo de agentes
quimioterapicos e drogas imunossupressoras, inibindo o pro-
cesso inflamatério da SHF. Objetivo: Este relato tem como
objetivo a descricao de um caso de sindrome hemofagocitica
secundaria a osteomielite crénica, assim como a discussao
sobre condutas adotadas e o desfecho. Relato de caso:
Paciente masculino, 23 anos, branco, internado por fratura
de fémur e osteomielite por S.aureus e S.epidermidis. Realizou
antibioticoterapia, com alta hospitalar apds 45 dias, em uso
de piperacilina-tazobactam, levofloxacin e sulfametoxazol-
trimetroprim. Um dia apds a alta retornou devido a febre
(39°C), rash cutdneo pruriginoso, cefaleia e mialgia, sendo
internado para investigacdo. Exames laboratoriais com panci-
topenia (Hb = 7.9; leucécitos 340; plaquetas 40.000), disfuncao
renal (Cr = 7; p = 8.2), disfuncdo hepatica (AST = 1.207;
ALT = 397; GGT = 429), coagulopatia (INR = 2.43) e PCR =
23.2. Foi iniciado tratamento empirico com meropenem e
vancomicina, com necessidade de hemodidlise, sendo aven-
tada hipétese diagndstica de mielotoxicidade ou sindrome
DRESS secundarios a antibioticoterapia. Exames posteriores
mostravam DHL = 1.908; dimero-D superior a 20 (VR < 0,5);
ferritina = 44.342; triglicérides = 609 e fibrinogénio = 154,
além de hepatoesplenomegalia. Avaliada ldmina de mielo-
grama sendo evidenciada hemofagocitose. Apresentava 240
pontos de acordo com o HScore for Reactive Hemophago-
cytic Syndrome, sendo iniciados dexametasona 10 mg/m?/dia
e etoposide. Apresentou evolucdo favoridvel e segue em
acompanhamento ambulatorial, ainda em corticoterapia, com
ultimos exames: Hb = 11.8; leucdcitos = 6590; plaquetas =
264.000; ferritina = 722 e triglicérides = 277. Discussdo: Sin-
drome Hemofagocitica (SHF) é uma entidade clinica rara,

caracterizada por uma ativagao imune excessiva. Apresenta
incidéncia de 1 em 800.000 adultos por ano e pode ser classifi-
cada como primaria ou secunddria. Esta pode ter como gatilho
inicial iniimeras possibilidades, definidas em infecciosas ou
nao infecciosas. O diagnédstico é definido por uma somatdria
de critérios. A presenca de cinco ou mais critérios definidos
pela Histiocyte Society: 1) febre> 38,5°C; 2) esplenomegalia;
3) citopenias (dois ou mais dos seguintes: Hb <9 g/dL, pla-
quetas < 100.000, neutréfilos < 1.000); 4) triglicérides >265
mg/dL e/ou fibrinogénio <150 mg/dL; 5) atividade de célula
NK baixa ou ausente; 6) ferritina >500 g/mL; 7) CD25 sélu-
vel >2.400 u/mL e 8) presenca de hemofagocitose, define o
diagnéstico. No caso, o paciente apresentava seis dos oito
critérios, além de pontuacao de 240 pontos pela HScore for
Reactive Hemophagocytic Syndrome, sendo que o corte em
169 pontos tem sensibilidade de 93% e especificidade de 86%
para SHF, diagnosticando cerca de 90% dos pacientes. Ape-
sar das altas taxas de mortalidade descritas na literatura, o
paciente descrito apresentou boa evolucao clinica e laborato-
rial apés inicio de tratamento com dexametasona e etoposide.
Conclusdo: O caso em questdo mostra a necessidade do con-
hecimento, pela comunidade médica, sobre a SHF. Isso faz-se
necessario para que seja estabelecido o diagndstico precoce,
a fim de desfecho clinico favordvel, uma vez que a doenca é
muitas vezes subdiagnosticada.
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Introducéo: Sarcoidose é uma doenca inflamatéria granu-
lomatosa crénica de etiologia desconhecida e que apresenta
desfechos heterogéneos que podem levar a regressdo espon-
tdnea ou & manifestacdes sistémicas, como por exemplo,
alteracbes cutdneas e doencas hematoldgicas. Dentre as
alteracdes hematoldgicas, a sindrome hemofagocitica pode
ser desencadeada por ativacdo autoimune excessiva. Caso
clinico: S.V.L., 35 anos, diagnosticada em 2016 com sarcoidose
ap6s realizacdo de exames complementares e bidpsia de lin-
fonodo axilar (compativel com processo inflamatério crénico
granulomatoso), apresentava envolvimento pulmonar, cuta-
neo, hepético e linfonodal, a época realizou pulsoterapia
com de corticéide, prosseguido de desmame. Apds desmame,
houve retorno dos sintomas, sendo necessario o uso de Ritux-
imabe, na dose de 1 g, em Agosto e Setembro de 2017, com
boa resposta inicial. Em Janeiro de 2018, apresentou lesdes
cutaneas em membros inferiores as quais foram atribuidas a
vasculite por sarcoidose, embora nao tenham sido biopsiada,
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a paciente foi submetida a nova pulsoterapia com metil-
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