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Resumen

Objetivos. El sindrome hemofagocitico es una entidad infrecuente, que se produce por una respuesta excesiva
o inadecuada del sistemainmunol 6gico a un desencadenante o deficiencias genéticas, dando lugar a una
reaccion inflamatoria exagerada, que puede tener un desenlace fatal sin tratamiento. El objetivo de nuestro
estudio es analizar, presentar y describir |os casos de sindrome hemofagocitico manejados en los Ultimos 5
anos en nuestro servicio de Medicina Interna, valorando sintomas clinicos, criterios diagndsticos, tratamiento
y mortalidad.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de pacientes ingresados desde el afio 2017 a 2022 en nuestro
servicio de Medicina Interna, diagnosticados de sindrome hemofagocitico, analizando |os sintomas clinicos,
analiticos, radiol 6gicos, desencadenantes, tratamiento y mortalidad.

Resultados: Se diagnosticaron 6 casos de sindrome hemofagocitico. El 83,3% mujeres, edad media 39 afios.
El 66,67% padecian una enfermedad autoinmune de base, mas frecuente lupus eritematoso sistémico. Uno de
ellos también padecia linfoma no Hogdkin linfoblastico en tratamiento con rituximab. El 66,67% estaban en
tratamiento inmunosupresor (mas frecuente prednisonay azatioprinag). El 100% presentaron fiebre, 83,3%
hepatoesplenomegalia, 100% anemia ( 200 mg/dL ), 83,3% plaquetopenia ( 246 U/L), y 100%
hiperferritinemia (> 291 ng/dL). En el 66,67% la causa fue de origen infeccioso (infeccion por
citomegalovirus (2 casos), virus de Epstein Barr (1 caso) y Leishmania (1 caso). En €l resto de los casos ho se
hall6 causa infecciosa; uno de ellos probablemente fue reaccion a su patol ogia autoinmune de base (sindrome
de Still). EI 100% de los casos presentd hemofagocitosis en la biopsia/aspirado de médula 6sea. En €l 50% de
los casos se pauto tratamiento con dexametasona, 16,67% con bolos de metilprednisolonay el 33,3% con

bol os de metilprednisolonay gammaglobulinas 1V, asocidndose en uno de €llos posteriormente tratamiento
con etopdsido. El 83,3% de |os casos sobrevivieron trasinicio de tratamiento, siendo exitus un Unico caso.

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 || Paciente4 || Paciente 5 Paciente 6

Edad 52 30 25 60 22 45
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Sexo Mujer Mujer Mujer Mujer Mujer Hombre
Patologia de base Qrgo::guial E'i Sjchi/L ES gii © ies No ﬁﬁfztll;s:t\: cHo
Tto inmunosupresor No Azatioprina ;)eﬁ}r;sona aprzgﬁgls:m: No ’rbl\tzu ?’(ifr:zgnis
Fiebre Si Si Si Si Si Si
Hepatoesplenomegalia || Si Si Si No Si Si
Hemoglobina 8,79g/L 8,90/L 11 g/L 9,6 g/L 6,9 g/L 7,9 g/L
Plaquetas 99.000 330.000 69.000 63.000 110.000 17.000
LDH 899 U/L 439 U/L 2.091 U/l || 533 U/L 327 U/L 4.200 U/L
Triglicéridos 202 mg/d 230 mg/dl 286 mg/dl 640 mg/d 236 mg/d
Ferritina 1.360 ng/ml 1.957 ng/ml ‘:’3/230 ;11gs;r2n2| 2.452 ng/ml 1.979 ng/ml
Causainfecciosa No Si. CMV No Si. CMV Si. EBV Si. Leishmar
K'Aeémfago‘jtogse” Si Si Si Si Si Si

. - Dexametasona || Dexametasona || Bolos de Bolos de Metilprednis
Tratamiento medico y etopbsido y gangliclovir || MP MP, GM Dexametasona y GM IV

v




Exitus No No No No No Si

Conclusiones. El sindrome hemofagocitico es una patol ogia infrecuente, infradiagnosticada, siendo la
mayoria de casos registrados en edad pediétrica. La causa més frecuente son lasinfecciones virales, tal y
COmo ocurre en nuestro registro, destacando infeccion por citomegalovirusy Epstein-Barr (EBV). Otro grupo
causante importante son las neoplasias sobre todo hematol dgicas, y las enfermedades autoinmunes (donde la
entidad suele denominarse sindrome de activacion macrofégica), siendo las més frecuentes la enfermedad de
Still, artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico y sindrome de Sjogren. En casi todos |os casos descritos
se cumplen los criterios diagnésticos (hepatoesplenomegalia, fiebre, hiperferritinemia, hipertrigliceridemiay
citopenias). En ninguno de |os casos se realizd e parametro CD25 por no poseerlo en nuestro centro. En
cuanto al tratamiento, el 100% de |los casos fue tratado con corticoterapia (50% con dexametasona) y €l resto
con bolos de metilprednisolona. A dos de ellos en tratamiento con bolos de metil prednisolona se le afiadié
gammaglobulinalV, con buena evolucion clinica. Uno de ellos fue Unicamente exitus, en tratamiento con
bolos de metilprednisolona, gammaglobulinas y etopésido. Creemos importante el analisis de estos casos, al
ser una patologia infrecuente, con una gran importancia en cuanto a la sospecha diagnosticay tratamiento
precoz, para contribuir con ello a un prondstico favorable.
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