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Resumen

Objetivos. El sindrome hemofagocitico (SHF) es un trastorno inmunol égico caracterizado por la actividad
incontrolada del sistema de histiocitos, expresado como inflamacion sistémica e hipercitoquinemia, que
puede conducir aun fallo multiorganico progresivol. Las caracteristicas clinicas cardinales son fiebre alta
continua (> 38,5 °C) y aumento de érganos linfohematopoyéticos, pero puede involucrar a multiples 6rganos
2 El objetivo de este estudio es describir los datos clinicos y analiticos que se observan con mayor frecuencia
en una serie de pacientes con SHF, dada la dificultad diagndstica habitual de esta etiologia por su
inespecificidad clinica.

Métodos: Se realiz6 un estudio observacional retrospectivo de corte transversal mediante revision de las
historias clinicas de todos aquell os pacientes adultos mayores de 15 afios diagnosticados de SHF segun
criterios HLH-2004 entre el afio 2004 y la actualidad. Seincluyo en el estudio un total de 47 pacientes con
SHF manejados en nuestro centro, y se analizaron pardmetros demogréaficos, clinicos, etiol égicos, analiticos,
terapéuticos y prondsticos.

Resultados: Las manifestaciones clinicas (fig.) més observadas fueron fiebre (n = 44), seguido de
esplenomegalia (n = 23), y hepatomegalia (n = 19). La manifestacion clinica menos frecuente fue la
afectacion neurolgica (n = 9). En cuanto alos hallazgos de laboratorio més frecuentes en nuestra serie
fueron la hiperferritienemia observandose en un 100% (n = 45) de la poblacién estudiada, con un valor
promedio de cifras de ferritina de 44.669 ng/mL y un aumento de LDH observado también en un 100% (n =
43), seguido de un aumento de PCR en un 97,87% (n = 46) y presencia citopenias como trombopeniaen un
95,74% (n = 45) y anemia en un 93,62% (n = 44) (tabla). Fendmenos de hemofagocitosis se objetivaron en
un 89,36% de los pacientes (n = 42) todos ellos en médula 6sea (n = 42) y también en algunos pacientes en
otros érganos reticuloendoteliales como €l higado (n=5) y el bazo (n = 2) (tabla). El resto de los hallazgos se
muestran en latabla.
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Hiperferritinemia (ferritina> 204

ng/mL) 45 100% 44.669 ng/mL 45
Cfg‘eﬂto deLDH(LDH>220 | 43 100% 2891,09 U/L 43
Aumento de PCR (PCR >5mg/L) | 46 97,87% 150 mg/L 47
/T?rLO)mbOpenia(plaquetas 150% 10° | 95,74% 47 x 1032 47
Anemia (hemoglobina12 mg/dL) | 44 93,62% 7,9 mg/dL 47
:L;Zrir)l gliceridemia (TG > 149 a4 93.62% 746 mgldL 47
Hemofagocitosis 42 89,36% 47
Aumento de GGT (GGT >64 U/L) || 35 76,09% 458 U/L 46
;ggor‘:g/rgﬂc)’ge”emia (fibrindgeno | 5 74.47% 23 mg/dL 47
Hiponatremia (Na 136 mEqg/L) 31 67,39% 129 mEg/L 46
Aumento de FA (FA > 150 U/L) 30 66,67% 378 U/L 45
;\tlft;tropenia(neutréfilos 1,9 x 103 a1 65.96% 0.7 x 103/ 47
L eucopenia (leucocitos 3,5x 103 29 61.70% 13x 1097 47

/2L)




Aumento de BR (BR > 1,2 mg/dL) | 28 60,87% 4,60 mg/dL 46

Pancitopenia 27 57,45% 47

Hipertransaminasemia (GOT 35 0 GOT 613 U/L y GPT
U/L y GPT 56 U/L) 26 55,32% 314 U/L ol
Aumento de Cr (Cr > 1,11 mg/dL) | 20 45,45% 2,47 mg/dL 44
Bicitopenia 18 38,30% 47
Manifestaciones clinicas
Afectacion neuroldgica 1
Afectacidn cutdnea ]
Afectacién gastrointestinal 1
Linfadenopatias ’
Afectacidn renal ]
Afectacion pulmonar I
Hepatomegalia 1
Esplenomegalia 1
Fiebre 1
1 15 20 25 3 35 A 5

Conclusiones. Las manifestaciones clinicas principales en nuestra serie fueron lafiebre y las megalias, de
forma similar alo observado en series previasS. En cuanto ala menos frecuente fue la afectacion neuroldgica
(n=9), principamente en forma de encefalopatia aguda (n = 8), a igual que en otras series siendo menos
frecuente en adultos que en nifios?, a pesar de ello, laimplicacion neurol égica se piensa que puede estar
infradiagnosticada. En cuanto alos hallazgos de laboratorio més frecuentes en nuestra serie son similares a
los observados en previas3, y aunque muchos de ellos no formen parte de los criterios diagndsticos (HLH-
2004) pueden ser de utilidad parala orientacion diagnostica del cuadro. La presencia de hemofagocitosis
(89,36%) constituye uno de los principal es marcadores de |a entidad, pero no es una condicion sine qua non
COMO Se muestra en nuestra serie. Son necesarios mas estudios que identifiquen nuevos marcadores que
ayuden al diagnostico y tratamiento precoz de la entidad.
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