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Resumen

Objetivos. La hemofagocitosis es un proceso fisiol0gico que puede estar aumentado en diferentes
condiciones clinicas como enfermedades hematol 6gicas, infecciosas o autoinmunes. Aungue es un marcador
de activacion macrofagica, no es patognomonica del sindrome hemofagocitico (SH), cuya presentacion
clinica esinespecifica. EI SH se caracteriza principalmente por fiebre elevaday constante y, sin tratamiento,
puede llegar a producir insuficiencia organica multiple. El objetivo de este estudio es comunicar una serie de
casos en los que se ha observado SH durante su estudio diagndstico.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de pacientes con sospecha de SH. Se han incluido aquellos
que, consecutivamente durante 20 afios, han sido atendidos en e Servicio de Medicina Internay
Enfermedades I nfecciosas de un hospital universitario de 450 camas. Antes de revisar las historias clinicas de
los pacientes, se solicitd la autorizacion del Comité Etico del centro.

Resultados: Desde el 1 de junio de 2001 hasta el momento de presentar esta comunicacion, 11 pacientes, 1
mujer y 10 hombres, con edades comprendidas entre 21 y 75 anos, ingresados en nuestro servicio por fiebre,
desarrollaron diferentes tipos de citopenias y alteraciones bioguimicas que llevaron a considerar € desarrollo
de un SH. Nueve pacientes presentaron infecciones y 2 enfermedades autoinmunes. Entre los primeros, se
identificaron 6 casos de herpesvirus (1, 2, 3, 4, 7y 8) de los cuales 2 fueron diagnosticados finamente de
linfomay uno de enfermedad de Castleman multicéntrica. L os dos casos no asociados ainfecciones, uno sin
enfermedad de base y otro con colitis ulcerosa paucisintomatica, fueron diagnosticados, respectivamente, de
enfermedad de Still del adulto y de neumoniaintersticial-probable sarcoidosis. Cumplieron a menos 5
criteriosde SH loscasos 1, 2, 3, 4, 7,8y 11, delos cuales, los casos 2, 3, 7, 8, y 11 estaban infectados por €l
VIH. Los casos 1y 2 se diagnosticaron post mortemy no llegaron arecibir tratamiento dirigido. El caso 3
recibié rituximab y ganciclovir, los casos 4 y 8 recibieron rituximab, el caso 7 recibié ganciclovir,
dexametasona e inmunoglobulinasy el 11 dexametasona e inmunoglobulinas (tabla).

Pacientes Sexo Enfermedad Fechay Criterios diagndsticos sindrome hemofagocitico (HLH 2004)
y edad de base diagndstico
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Discusion: El SH es una entidad probablemente infradiagnosticada que podriaresolverse a tratar €l proceso
gue la causa. Las situaciones mas graves, en cambio, constituyen un desafio diagndstico y terapéutico que
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precisa un abordaje multiprofesional.

Conclusiones. El SH es un proceso potencialmente mortal sin tratamiento. Una de las principal es dificultades
para su manejo comienza en € diagnostico, ya que requiere el cumplimiento de una serie de criterios clinicos
y analiticos, que son comunes a diversas patologias. En nuestra experiencia, en pacientes infectados por el
VIH, el SH se presenta en estadios avanzados de la enfermedad y se puede asociar, a su vez, con infecciones

oportunistas y linfomas.
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