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RESUMO

Introdugdo: A Linfo-Histiocitose Hemofagocitica (LHH), ou Sindrome Hemofagocitica (SHF), ¢ uma
condi¢do rara e grave causada pela ativacdo excessiva do sistema imune, manifestando-se por febre
persistente, pancitopenia e disfungdes multissistémicas. A forma secunddria, associada a infecc¢des e
neoplasias, apresenta desafio diagndstico em adultos. A associagdo da LHH com Leishmaniose
Visceral ¢ pouco comum e pouco descrita, necessitando relatos clinicos. Objetivos: Descrever aspectos
clinicos, laboratoriais e diagnosticos de um caso de LHH secundaria a leishmaniose visceral em
paciente adulto. Desenho do estudo: Trata-se de um relato de caso, que sera realizado pela analise de
prontuario médico e resultado dos exames laboratoriais hematologicos, assim como entrevista ao
paciente. Desta maneira, havera uso de fontes secundérias de dados (prontuarios, radiografias, dados
demograficos e outros). Trata-se de paciente do sexo masculino, 47 anos, portador de hipertensao
arterial sistémica, com uso irregular das medicagdes. O projeto serd cadastrado na Plataforma Brasil e
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serd submetido a apreciagdo do Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do Centro Universitario de
Caratinga - UNEC, o qual emitiu o termo de anuéncia favoravel. O estudo serd iniciado apds a
aprovacao do CEP e sera conduzido em conformidade com os preceitos fundamentais da Resolugao
do Conselho Nacional de Saude-CNS 466/12, que trata das Diretrizes ¢ Normas de Pesquisas
Envolvendo Seres Humanos. Os responsaveis pela pesquisa irdo se comprometer com ela por meio do
Termo de Compromisso dos Pesquisadores. As informagdes neste projeto e na coleta de dados serdo
mantidas em sigilo com a assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

Palavras-chave: Sindrome Hemofagocitica. Linfohiostiocistose. Calazar. Leishmaniose Visceral.

ABSTRACT

Introduction: Hemophagocytic Lymphohistiocytosis (HLH), or Hemophagocytic Syndrome (HHS), is
a rare and serious condition caused by excessive activation of the immune system, manifesting as
persistent fever, pancytopenia, and multisystem dysfunction. The secondary form, associated with
infections and neoplasms, presents a diagnostic challenge in adults. The association of HLH with
visceral leishmaniasis is uncommon and poorly described, requiring clinical reports. Objectives: To
describe the clinical, laboratory, and diagnostic aspects of a case of HLH secondary to visceral
leishmaniasis in an adult patient. Study design: This is a case report, which will be carried out through
the analysis of medical records and results of hematological laboratory tests, as well as an interview
with the patient. Therefore, secondary data sources will be used (medical records, radiographs,
demographic data, and others). This is a 47-year-old male patient with systemic arterial hypertension
and irregular medication use. The project will be registered on the Plataforma Brasil platform and
submitted to the Research Ethics Committee (CEP) of the Centro Universitario de Caratinga - UNEC,
which issued a favorable approval. The study will begin after CEP approval and will be conducted in
accordance with the fundamental principles of Resolution 466/12 of the National Health Council
(CNS), which deals with the Guidelines and Standards for Research Involving Human Beings. Those
responsible for the research will commit to it through the Researcher Commitment Form. The
information in this project and in the data collection will be kept confidential with the signing of the
Informed Consent Form.

Keywords: Hemophagocytic Syndrome. Lymphohyostiocystosis. Kala-azar. Visceral Leishmaniasis.

RESUMEN

Introduccion: La linfohistiocitosis hemofagocitica (HLH), o sindrome hemofagocitico (HHS), es una
afeccion rara y grave causada por la activacion excesiva del sistema inmunitario, que se manifiesta
como fiebre persistente, pancitopenia y disfunciéon multisistémica. La forma secundaria, asociada a
infecciones y neoplasias, presenta un desafio diagnostico en adultos. La asociacion de HLH con
leishmaniasis visceral es poco comin y esta poco descrita, por lo que requiere informes clinicos.
Objetivos: Describir los aspectos clinicos, de laboratorio y diagndsticos de un caso de HLH secundario
a leishmaniasis visceral en un paciente adulto. Disefio del estudio: Este es un reporte de caso, que se
realizard mediante el andlisis de historias clinicas y resultados de pruebas de laboratorio hematologicas,
asi como una entrevista con el paciente. Por lo tanto, se utilizaran fuentes de datos secundarias
(historias clinicas, radiografias, datos demograficos y otros). Se trata de un paciente masculino de 47
afos con hipertension arterial sistémica y uso irregular de medicamentos. El proyecto se registrard en
la Plataforma Brasil y se presentara al Comité de Etica en Investigacion (CEP) del Centro Universitério
de Caratinga - UNEC, que emitio su aprobacion. El estudio comenzard tras la aprobacion del CEP y
se realizara de acuerdo con los principios fundamentales de 1a Resolucién 466/12 del Consejo Nacional
de Salud (CNS), que establece las Directrices y Normas para la Investigacién con Seres Humanos. Los
responsables de la investigacion se comprometeran con ella mediante el Formulario de Compromiso
del Investigador. La informacién de este proyecto y de la recopilacion de datos se mantendra
confidencial mediante la firma del Formulario de Consentimiento Informado.

Palabras clave: Sindrome Hemofagocitico. Linfohiostiocistosis. Kala-azar. Leishmaniasis Visceral.
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1 INTRODUCAO

A Linfo-Histiocitose Hemofagocitica (LHH), também chamada Sindrome Hemofagocitica
(SHF), é uma condic¢do sistémica rara e potencialmente fatal, causada pela ativagdo descontrolada de
macrofagos e linfocitos T citotoxicos. Essa resposta imunoldgica exacerbada resulta na fagocitose de
células sanguineas saudédveis e na liberacdo excessiva de citocinas inflamatorias, manifestando-se
clinicamente por febre persistente, pancitopenia, hepatoesplenomegalia e disfun¢des multissistémicas
(Tavares, 2023; de Souza, 2022).

A LHH pode ser classificada em forma primaria, genética € mais comum na infancia, associada
a mutagdes nos genes PRF1, STX11, STXBP2 ou UNC13D; e forma secundaria, adquirida, que afeta
principalmente adultos do sexo masculino, estando relacionada a infec¢des, neoplasias, doencas
autoimunes ou imunossupressao. Existe ainda a forma esporadica, na qual ndo ha histérico familiar
conhecido (Lima; de Oliveira Neto; Silva, 2022; Tavares, 2023).

A prevaléncia da LHH varia conforme a regido e o tipo da doenga. Estima-se que a incidéncia
anual da forma familiar seja de aproximadamente 1,2 casos por milhao de pessoas, enquanto as formas
secundarias podem ocorrer em qualquer faixa etaria, com maior frequéncia em adultos, especialmente
do sexo masculino (Huang et al., 2022).

Clinicamente, a LHH apresenta-se com febre persistente, hepatoesplenomegalia, linfadenopatia
e disfung¢des multissist€émicas, como insuficiéncia hepatica e comprometimento neuroldgico. Exames
laboratoriais revelam pancitopenia, hiperferritinemia, hipertrigliceridemia e niveis reduzidos de
fibrinogénio, reflexos da intensa ativagdo imune e da fagocitose celular, o que torna o diagndstico um
desafio (Konkol; Killeen; Rai, 2025).

O manejo da LHH tem como objetivo controlar a ativagdo imunoldgica e prevenir a faléncia
organica. O tratamento inicial inclui estabilizacdo clinica, controle de infec¢des e a aplicacao do
protocolo HLH-94, que combina dexametasona, etoposideo e ciclosporina A. Em casos refratarios ou
associados a malignidades, sdo utilizadas terapias adicionais, como rituximabe e peg-asparaginase. O
transplante de células-tronco hematopoéticas ¢ indicado nos casos graves, especialmente na forma
familiar (Wu et al., 2024).

Devido a complexidade e diversidade da LHH, o diagnostico precoce e manejo adequado s@o
fundamentais para melhorar o prognostico. A combinagdo de exames laboratoriais, avaliagdo clinica e
conhecimento dos fatores genéticos permite tratamentos mais eficazes. Avancos nas terapias
imunomoduladoras e no transplante de células-tronco ampliam as opgdes, destacando a importancia
de abordagens multidisciplinares para controlar essa sindrome grave (Santos et al., 2025).

Dessa forma, o presente estudo tem por objetivo apresentar um relato de caso de LHH
secundaria a Leishmaniose Visceral, atendido em hospital do interior de Minas Gerais, levantando

caracteristicas clinicas compativeis com achados da literatura e que possam subsidiar trabalhos e
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diagnosticos subsequentes, visto que se trata de uma condig¢ao pouco usual e de dificil diagnostico em

adultos.

1.1 HIPOTESE

A associacao entre Leishmaniose Visceral ¢ HLH ¢ rara, mas importante. A infec¢dao por
Leishmania pode desencadear uma resposta imune exacerbada, levando a ativacdo dos macrofagos e a
hemofagocitose. Este caso ilustra a importancia do reconhecimento da HLH como uma complicagdo

potencial em pacientes com Leishmaniose Visceral, especialmente em areas endémicas.

2 OBJETIVOS
2.1 OBJETIVO GERAL

Relatar um caso de Linfo-Histiocitose Hemofagocitica (HLH) secunddria a Leishmaniose
Visceral em paciente atendido em hospital do interior de Minas Gerais, destacando os achados clinicos,

laboratoriais e terapéuticos relevantes, a luz da literatura cientifica.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Descrever o quadro clinico apresentado pelo paciente com HLH secundaria a Leishmaniose
Visceral;

e Apresentar os principais achados laboratoriais e de imagem que subsidiaram o diagndstico;

e Discutir os critérios clinico laboratoriais utilizados para a confirmacdo da HLH conforme
descrito na literatura;

e Analisar a associagdo entre Leishmaniose Visceral e HLH enquanto condi¢do secunddria rara;

e Contribuir para a ampliacdo do conhecimento sobre a apresentagao atipica da HLH em adultos,

favorecendo o diagndstico precoce em casos semelhantes.

3 METODOLOGIA
3.1 DESENHO DO ESTUDO

Trata-se de um relato de caso, que serd realizado pela anélise de prontuario médico e resultado
dos exames laboratoriais hematologicos, assim como entrevista ao paciente. Desta maneira, havera uso
de fontes secundarias de dados (prontudrios, radiografias, dados demograficos e outros). Trata-se de
paciente do sexo masculino, 47 anos, portador de hipertensao arterial sistémica, com uso irregular das

medicagdes.
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3.2 ASPECTOS ETICOS

O projeto sera cadastrado na Plataforma Brasil e sera submetido a apreciagdo do Comité de
Etica em Pesquisa (CEP) do Centro Universitario de Caratinga - UNEC, o qual emitiu o termo de
anuéncia favoravel (ANEXO A). O estudo sera iniciado ap6s a aprovacao do CEP e sera conduzido
em conformidade com os preceitos fundamentais da Resolucao do Conselho Nacional de Satde-CNS
466/12, que trata das Diretrizes e Normas de Pesquisas Envolvendo Seres Humanos.

Os responsaveis pela pesquisa irdo se comprometer com ela por meio do Termo de
Compromisso dos Pesquisadores (ANEXO B). As informagdes neste projeto e na coleta de dados serao
mantidas em sigilo com a assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (ANEXO C).

Ao sujeito convidado, serd apresentada as normas que regulamentam a pesquisa com seres
humanos por meio de documento impresso, com exposi¢ao clara dos motivos envolvendo tal estudo.
Assegurado, ainda, o anonimato do participante, além da garantia de que a utilizagdo das informagdes
tem fins exclusivamente cientificos. Além disso, serd apresentado o TCLE, assinado pelo pesquisador
e entrevistado, que se dispos a participar do estudo. Sera respeitado o direito da ndo participa¢dao no

trabalho e serd permitido ao informante desligar-se do estudo a qualquer momento.

3.2.1 Riscos

Os riscos aos quais o participante da pesquisa poderd estar exposto sdo referentes ao
desconforto e constrangimento no ato da coleta de dados, ou seja, no momento da entrevista mediante
os contetdos relativos no que tange a identificagdo profissional. Contudo para certificar a seguranga e
tranquilidade do participante ndo sera revelada a identidade da institui¢do tampouco dos participantes

de pesquisa, com o intuito de garantir o sigilo € o anonimato das informagdes coletadas.

3.2.2 Beneficio
Como beneficio espera-se que o conjunto de informagdes contidas no relato de caso contribuam
na sinalizagdo da possibilidade diagnostica em situacdes clinicas similares, devendo-se levar em conta

a sistematiza¢do do raciocinio para fechamento diagnostico oportuno.

3.3 COLETA DE DADOS

A coleta de dados sera realizada apos aprovagdo do Comité de Etica. A coleta de dados sera
realizada por meio de informacgdes presentes no prontuario e entrevista. Serdo levantadas as seguintes
variaveis: quadro clinico apresentado pelo paciente com HLH secundaria a Leishmaniose Visceral,
principais achados laboratoriais e de imagem que subsidiaram o diagndstico; critérios clinico-

laboratoriais utilizados para a confirmac¢ao da HLH conforme descrito na literature.
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3.4 METODOLOGIA DE ANALISE DE DADOS
Ap6s a coleta de dados as informacgdes serdo organizadas no inttito de se identificar padrdes e
correlagdes entre os achados clinicos e laboratoriais do paciente e os critérios clinico-laboratoriais

descritos na literatura.

4 CRONOGRAMA
Tabela 1

Identificacao da Etapa Inicio (DD/MM/AAAA) Término (DD/MM/AAAA
elaboragao do projeto 03/12/2025 03/12/2025
Submissdo e aprovacdo do CEP 03/12/2025 28/02/2026
Coleta de dados clinicos 01/03/2026 02/03/2026
Coleta de dado;g;fl};o ao paciente — 02/03/2026 02/03/2026
Andlise ¢ dri:;’l‘;izg(‘i‘;gos dados ¢ 06/03/2026 15/03/2026
escfﬁzdgga:r/ﬁgo 16/03/2026 18/03/2026
Revisdo Final 19/03/2026 20/03/2026
Entrega do artigo 23/03/2026 23/03/2026
Defesa ou publicagédo do artigo 30/03/2026 30/03/2026
Entrega do trabalho final corrigido 10/04/2026 10/04/2026

Fonte: Autores.

5 ORCAMENTO
Tabela 2
Identifica¢do do Item Quantidade Valor
Folha de papel A4, pacote com 300 01 31.10R$
folhas
Toner para impressora 01 195,30 RS
TOTAL 226,40R$

Fonte: Autores.
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