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Resumen

Objetivos. El sindrome hemofagocitico es una entidad infrecuente y de dificil diagndstico que se produce por
una respuesta excesiva o inadecuada del sistema inmunol 6gico a un desencadenante o deficiencias genéticas,
dando lugar a una reaccién inflamatoria exagerada que puede tener un desenlace fatal sin tratamiento. El
objetivo de nuestro estudio es analizar, presentar y describir l0s casos de sindrome hemofagocitico
manejados en |os Ultimos 6 afios en nuestro servicio de Medicina Interna, valorando sintomas clinicos,
criterios diagnosticos, tratamiento y mortalidad.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de pacientes ingresados desde enero de 2017 a marzo de 2023
en nuestro servicio de Medicina Interna, diagnosticados de sindrome hemofagocitico, analizando |os
sintomas clinicos, analiticos, radiol 6gicos, desencadenantes, tratamiento y mortalidad.

Resultados: Se diagnosticaron 8 casos de sindrome hemofagocitico. El 75% muijeres, edad media 44,37 afios.
El 75% padecian una enfermedad autoinmune de base, mas frecuente lupus eritematoso sistémico. Uno de
ellos también padecia linfoma no Hodgkin linfobl&stico en tratamiento con rituximab. El 62,5% estaban en
tratamiento inmunosupresor (mas frecuente prednisonay azatioprina). EI 100% presentaron fiebre, 87,5%
hepatoesplenomegalia, 100% anemia ( 200 mg/dL), 75% plaguetopenia ( 246 U/L), y 87,5%
hiperferritinemia (> 291 ng/dL). En & 62,5% |la causa fue de origen infeccioso (infeccidn por
citomegalovirus (2 casos), virus de Epstein Barr (1 caso) y Leishmania (2 casos). En €l resto de los casos no
se hallé causainfecciosa; uno de ellos probablemente fue reaccidn a su patol ogia autoinmune de base
(sindrome de Still). EI 100% de los casos presentd hemofagocitosis en la biopsia/aspirado de médula Gsea.
En el 62,5% de |os casos se paut6 tratamiento con dexametasona, 12,5% con bolos de metilprednisolonay el
25% con bolos de metilprednisolonay gammaglobulinas 1V, asocidndose en uno de ellos posteriormente
tratamiento con etoposido. El 87,5% de |os casos sobrevivieron trasinicio de tratamiento, siendo exitus un
anico caso.
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Conclusiones. El sindrome hemofagocitico es una patol ogia infrecuente e infradiagnosticada. La causa mas
frecuente son las infecciones virales, tal y como ocurre en nuestro registro, destacando infeccion por



citomegalovirusy Epstein-Barr (EBV), y como enfermedad parasitariala Leishmaniasis. Otro grupo causante
importante son las neoplasias hematol 6gicas y las enfermedades autoinmunes siendo las mas frecuentes la
enfermedad de Still y el LES. En casi todos |os casos descritos se cumplen |os criterios diagndsticos
(hepatoesplenomegalia, fiebre, hiperferritinemia, hipertrigliceridemiay citopenias). En ninguno de |os casos
serealiz6 e parametro CD25 por no poseerlo en nuestro centro. En cuanto a tratamiento, el 100% de los
casos fue tratado con corticoterapia (62,5% con dexametasona) y €l resto con bolos de metil prednisolona.
Uno de ellos fue Unicamente exitus, en tratamiento con bolos de metilprednisolona, gammaglobulinas y
etopdsido. Es muy importante el andlisis de estos casos, al ser una patologia infrecuente, con una gran
relevancia en cuanto a la sospecha diagnésticay tratamiento precoz, para contribuir con ello a un pronostico
favorable. Lainmunosupresion y el tratamiento etiol 6gico son la base terapéutica.
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