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Resumen

Objetivos. Realizar un analisis descriptivo de una serie de casos de pacientes diagnosticados de sindrome
hemofagocitico (SHF) entre 2018 y 2023.

Métodos: Se extraen del registro de pacientes hospitalizados durante ese periodo todos aquellos que cumplen
criterios diagndésticos de SHF en algin momento durante su ingreso. Se accede alas historias clinicas de los
pacientes para la recogida de datos. Se utiliza el programa Epidat 4.2 para presentar |os resultados. Dado el
escaso tamafno de la muestra se realiza test de Saphiro-Wilk para determinar normalidad de distribucion de
nuestras variables cuantitativas, utilizandose en ese caso la media como medida de tendenciacentral y la
desviacion tipica como estimador de dispersion. En el resto de casos se utilizé lamedianay €l rango
intercuartilico (tabla 1). Las variables cualitativas se muestran mediante tablas de contingencia (tabla 2).

Resultados: Se obtienen en total una muestra de 17 pacientes. El 58,82% son mujeresy la edad media fue de
59,59 afios, con una desviacion tipica de 20,59. El SHF secundario a enfermedad infecciosa fue €l méas
frecuente en nuestra poblacion (64,71%), empatando el secundario a enfermedad autoinmune y neoplésica
(17,65%). La mayoria de los pacientes carecian de antecedentes reumatol 6gicos (75,59%) u oncol 6gicos
(58,82%), siendo €l linfoma no Hodgkin el mas frecuente (23,53%). L as manifestaciones clinicas méas
frecuentes fueron lafiebre (100%), adenopatias y esplenomegalia (64,7% ambas). Dentro de los hallazgos
analiticos, los mas frecuentes fueron la hipertransaminasemia (94,12%), |a hipertrigliceridemia (60%)
establecido como punto de corte > 265 mg/dL, con unos valores medios de 314,73 mg/dL, y la proteinuria,
establ eciendo como punto de corte los 300mg/dia, (57,14%). Destacan también |os val ores de Hemoglobina
(mediana 8,4 g/dL con un rango intercuartilico de 1,6), PCR (31 mg/dl y 186) y laferritina (8.822,5 ng/dL y
21.959). Desde e punto de vista del tratamiento, llamala atencién que e 52,94% no recibieron pulsos de
corticoides y un 25% no recibieron tratamiento especifico parael SHF de ningun tipo. El 41, 18% recibio
pulsos de 250 mg/dia de metilprednisolona, o su equivalente en dexametasona, y uno solo entre nuestra
poblacion recibié una dosis de 500 mg/dia. Igualmente, solo un paciente fue tratado con etoposido. El
52,94% alcanzo laremision completatras €l primer brote, mientras que 42,8% sufrieron al menos una
recidiva. La supervivenciafue del 58,82%, siendo la mortalidad por SHF del 23,53%. El 17,65% fallecieron
por un motivo distinto del SHF.

Tablal
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Test de . Desviacion . _Rango

Vaiable Muestra Saphiro-Wilk Media tipica Mediana intercuartil
Edad (afnos) 17 0,24 59,59 20,59

Hemoglobina (g/dL) 17 0,02 84 16
Leucocitos (x 103/mm3) 17 0,00 1,8 16,5
Neutréfilos (x 203/mm3) 17 0,00 1 13,1
Linfocitos (x 103/mm3) 17 0,00 05 0,2
Plaguetas (x 103/mmd) 17 0,00 63 90
Fibrindgeno 17 0,01 333 625
PCR (mg/L) 17 0,00 31 186
PCR alos 7 dias (mg/L) 15 0,00 139 44,9
PCR alos 14 dias (mg/L) 13 0,00

Ferritina (ng/dL) 16 0,01 8.822,5 21.959
Ferrritinaalos 7 dias (ng/dL) 11 0,00 4500 17.448
Ferritinaalos 14 dias (ng/dL) 9 0,00 1.070 1.592
Triglicéridos (mg/dL) 15 0,26 314,73 132,99

LDH (U/L) 15 0,0 557 896
Dimero-D (mcg/mL) 11 0,00 4.244  5.905

VSG 12 0,06 25 23, 81



Creatinina (mg/dL) 17 0,00

Dosistotal de corticoide (equivalente a 16 0,00

mg de metilprednisolona)

Tabla2

Sexo Frecuencia
Mujer 10

Hombre 7
Antecedentes reumatol 6gicos Frecuencia
No 12

Artritis reumatoide 2

L upus eritematoso sistémico 1

Otros 2
Antecedentes oncol 6gicos Frecuencia
No 10
Linfoma (LNH) 4

Otras neoplasias hematol gicas 1

Tumor de 6rgano sdlido 2

Fiebre Frecuencia

Porcentaje

58,82

41,18

Porcentgje

70,59

11,76

5,88

11,76

Porcentaje

58,82

23,53

5,88

11,76

Porcentgje

0,64 0,36

170,65 1697

Porcentaje acumulado

58,82

100,00

Porcentgje acumulado

70,59

82,35

88,24

100,00

Porcentaje acumulado

58,82

82,35

88,24

100,00

Porcentgje acumulado



No

Si

Adenopatias

No

Si

Hepatomegalia

No

Si

Esplenomegalia

No

Si

Artritis/artralgias

No

Si

M anifestaciones pulmonares

No

Si

Coagulopatia

17

11

Frecuencia

14

Frecuencia

11

Frecuencia

13

Frecuencia

10

Frecuencia

0,00

100,00

Frecuencia

35,29

64,71

Porcentagje

82,35

17,65

Porcentaje

35,29

64,71

Porcentaje

76,47

23,53

Porcentaje

41,18

58,82

Porcentaje

0,00

100,00

Porcentaje

35,29

100,00

Porcentaje acumulado

82,35

100,00

Porcentgje acumulado

35,29

100,00

Porcentaje acumulado

76,47

100,00

Porcentaje acumulado

41,18

100,00

Porcentgje acumulado



No

Si

Hipertrigliceridemia

No

Si

Hipertransaminasemia

No

Si

Proteinuria

No

Si

Serologias

Negativas

VEB

CMV

Otros

Biopsia médula 6sea

No realizada

Frecuencia

Frecuencia

16

Frecuencia

Frecuencia

Frecuencia

52,94

47,06

Porcentaje

40,00

60,00

Porcentagje

5,88

94,12

Porcentaje

42,86

57,14

Porcentaje

52,94

11,76

23,53

11,76

Porcentgje

17,65

52,94

100,00

Porcentaje acumulado

40,00

100,00

Porcentaje acumulado

5,88

100,00

Porcentgje acumulado

42,86

100,00

Porcentaje acumulado

52,94

64,71

88,24

100,00

Porcentgje acumulado

17,65



Hemofagocitosis

Negativa

Test genético

No realizado

Positivo

Negativo

TC pulmonar

Normal

Fibrosis

Adenopatias

Otros

Diagnostico

Infeccioso

Neoplasia

Autoinmunes

Pulsos

250 mg/dia

500 mg/dia

12

Frecuencia

15

Frecuencia

Frecuencia

11

Frecuencia

70,59

11,76

Porcentaje

88,24

5,88

5,88

Porcentgje

23,53

5,88

41,18

29,41

Porcentaje

64,71

17,65

17,65

Porcentagje

41,18

5,88

88,24

100,00

Porcentaje acumulado

88,24

94,12

100,00

Porcentgje acumulado

23,53

29,41

70,59

100,00

Porcentaje acumulado

64,71

82,35

100,00

Porcentaje acumulado

41,18

47,06



1 g/dia

No recibe

Tratamiento inicial

No recibe

Etopdsido (y pulsos)

IGIV

Pulsos

Otros

Evolucion

Remision total

Remisién parcial

Recidiva

No

Si, buena evolucion

Si, exitus

Supervivencia

Supervivencia

Exitus por SHF

Frecuencia

Frecuencia

Frecuencia

11

Frecuencia

10

0,00

52,94

Porcentaje

25,00

6,25

6,25

43,75

18,75

Porcentaje

52,94

47,06

Porcentaje

64,71

11,76

23,53

Porcentagje

58,82

23,53

47,06

100,00

Porcentaje acumulado

25,00

31,25

37,50

81,25

100,00

Porcentgje acumulado

52,94

100,00

Porcentaje acumulado

64,71

76,47

100,00

Porcentaje acumulado

58,82

82,35



Exitus por otra causa 3 17,65 100,00

HALLAZGOSCLINICOSY ANALITICOS
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Conclusiones. El SHF es una entidad con una alta mortalidad, como se objetiva en nuestra poblacién
estudiada, y escasa prevalencia, 1o que condiciona la escasez de bibliografiaentorno aél. Llamalaatencion
dentro del apartado del tratamiento, el elevado porcentaje de pacientes que no reciben pulsos de corticoides y
la escasa prevalencia del uso de Etopdsido, a pesar de ser este uno de |os pocos tratamientos de primeralinea
en el mangjo del SHF. También resultallamativo que el hallazgo analitico con mayor incidencia en nuestra
poblacion, la hipertransaminasemia, no forme parte de los criterios diagnostico de SHF, segun las guias de
préacticaclinica de referencia (HLH 2004).
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