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INTRODUCAO

A linfohistiocitose hemofagocitica (LH) é uma sindrome caracterizada por um

estado hiperinflamatorio, decorrente de uma resposta 1mune excessiva, porém

ineficaz. Ocorre estimulacao continua dos linfécitos TCD8+ e liberacao

descontrolada de citocinas, que provocam a infiltracao de multiplos 6rgaos por
histiocitos e linfocitos ativados.

Pode ocorrer de forma primaria, como desordem genética que acomete mais
frequentemente criancas ou secundaria a neoplasias, doencas autoimunes ou
infeccoes diversas em paciente de todas as 1dades. A forma secundaria, se
detectada precocemente, apresenta melhor prognéstico.

Nao existe uma manifestacao clinica ou achado laboratorial especifico que seja
patognomonico da doenca. Clinicamente, a LH é caracterizada por febre e
esplenomegalia. Laboratorialmente, por citopenia, hipertrigliceridemia,
hiperferritinemia, aumento dos niveis de CD 25 e diminuicao ou auséncia da
atividade das células NK. Histologicamente pode caracterizar-se por
hemofagocitose frequentemente detectada em bidpsias esplénicas, de medula
Ossea ou de outros 6rgaos acometidos pela patologia.

O tratamento consiste no controle do evento causador, nas formas secundarias,
e no uso de 1munossupressores 1ncluindo corticosteroides, etoposideo e
ciclosporina para suprimir a resposta imunoldgica exacerbada. Existem ainda
relatos de transplantes hepaticos em casos de faléncia hepatica aguda.
Relatamos o caso de um paciente em pos-operatorio de transplante hepatico que
evoluiu com LH secundaria a tuberculose disseminada, enquadrando-se em
duas das principais categorias da LH em sua forma nao vinculada a mutacao

genetica.

RELATO DE CASO

Paciente de 52 anos, sexo masculino, submetido a transplante hepatico por
quadro de cirrose criptogénica, com encefalopatia e ascite, Child C e escore do
MELD de 18. O procedimento fo1 realizado sem intercorréncias, e o paciente
recebeu alta no 12° dia de pos-operatorio.

Dois meses depoils, apresentou um quadro de pielonefrite complicada pela
presenca de calculo obstrutivo ureteral. Foi entao submetido a passagem de
cateter duplo-J, apos o qual evoluiu com febre persistente, anemia e leucopenia.
Fo1 1niciada antibioticoterapia de amplo espectro e rastreamento de possiveis
focos 1nfecciosos.

O paciente apresentou rebaixamento de nivel de consciéncia, piora respiratoria
e hemodinamica, com necessidade de 1ntubacao orotraqueal, ventilacao
mecanica e infusao de drogas vasoativas. O resultado da bidépsia de medula
0ssea demonstrou presenca de hemofagocitose intensa, o paciente apresentava 6
dos 8 critérios diagnodsticos de LH.

Tratamento com dexametasona e etoposidio fol iniciado. A cultura do liquido
cefalorraquidiano foi positiva para Mycobacterium tuberculosis, e tratamento
com rifampicina, 1soniazida, pirazinamida e etambutol fo1 iniciado. O paciente
nao apresentou melhora do quadro neurologico e evoluiu para obito vinte dias

apos o 1nicio do tratamento para Tuberculose.

DISCUSSAO

A LH é uma sindrome de resposta inflamatéria exacerbada que pode acometer

pacientes 1munossuprimidos, usuarios de drogas como a Fenitolna e a
Carbamazepina, portadores de 1nfeccoes diversas, especialmente as virais,
doencas inflamatérias como Lupus e artrite reumatoide e neoplasias. Existem
relatos de hemofagocitose em pacientes com tuberculose, mas além de raros,
estao frequentemente associados a imunossupressao. Os agentes causais podem
ser dificels de serem diagnosticados. Apesar da exuberante resposta
inflamatoéria, comumente o 1néculo apresenta-se em nivels pouco elevados.
Paradoxalmente, a intensidade dos achados clinicos algumas vezes é exacerbada
com o 1nicio dos antibibticos, no caso da tuberculose, em uma situacao similar
as reacoes de Jarisch-Herxheimer. No entanto, ha uma rapida resposta clinica
com remissao da doenca. O dignostico precoce tem 1impacto direto no prognéstico
dos pacientes e, por esse motivo, € recomendado considerar a presenca de
tuberculose em pacientes com choque 1nexplicado pois trata-se de uma potente
causa de LH em pacientes criticos. Existem relatos a favor da monitorizacao de
TB em pacientes com LH e profilaxia ou tratamento completo para os pacientes
com alto risco e sem confirmacao diagnostica. Quando nao 1nstituido
rapldamente o tratamento, a mortalidade ¢é elevada, sendo préxima de 95%.
Existem estratégias terapéuticas diversas com o objetivo de reduzir a
intensidade da resposta inflamatoria. Recentemente, fo1 descrita uma associacao

de etoposideo, dexametasona, metrotrexato intratecal e hidrocortisona com o

objetivo de diminuir as taxas de remissao terapéeuticas que ainda configuram-se

elevadas. Embora existam relatos prévios de LH secundaria a tuberculose
disseminada e LH em pacientes imunossuprimidos apds transplante hepatico,
este € o primeiro relato na literatura de LH secundaria a infeccao por
tuberculose em paciente apds o transplante hepatico. Sabendo que a LH pode
apresentar desfechos satisfatéorios quando detectada e tratada precocemente, é
fundamental a divulgacao do relato destes casos pouco comuns para auxiliar no

diagnodstico precoce de pacientes acometidos por esta doenca.
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