Rev Clin Esp. 2024;224(Supl 1):S29

Re\./isvt»am CI fnica
Espafola

Revista Clinica Espaiiola

https://www.revclinesp.es

611 - ANALISIS DESCRIPTIVO DE 9 CASOS DE SINDROME HEMOFAGOCITICO:
EVALUACION MULTIFACTORIAL Y RESPUESTAS AL TRATAMIENTO EN UN
SERVICIO DE MEDICINA INTERNA

Danidl Clavijo Guerrero, Ana Laura Blanco Taboada, Carlos Gonzalez-Ameziia Garcia, Daniel de la Cueva Genovés, Elena
Basallote Leal y Jesus Villar Jiménez

Hospital Virgen dela Victoria, Mélaga, Espafia.

Resumen

Objetivos: Analizar y describir las variables clinicas, analiticas y de tratamiento de 9 casos de sindrome
hemofagocitico (SH) atendidos en nuestro Servicio de Medicina Internaentre 2017 y 2023. Este andlisis
busca proporcionar una visién mas detallada de | as presentaciones clinicas, |0s posibles agentes etiol 6gicos y
las respuestas al tratamiento segun el protocolo HLH-2004, aplicado de formaindividualizada en cada
paciente.

Métodos: Se realiz6 un estudio observacional retrospectivo de 9 pacientes diagnosticados con SH. Los datos
necesarios se obtuvieron de las historias clinicas electrénicas, e incluyeron variables demograficas,
antecedentes personal es, manifestaciones clinicas, hallazgos analiticos y radiol gicos, resultados
anatomopatol 6gicos de médula éseay |os tratamientos. También se obtuvo la puntuacion HScore de cada
paciente.

Resultados: Se analizaron 9 pacientes con una mediana de edad de 45 afios (rango: 22-67 afos), 6 mujeresy
3 hombres. Las patol ogias previas mas frecuentes fueron del espectro de las enfermedades autoinmunes,
siendo también relevante | as patol ogias tumoral es en algunos pacientes. El 66,7% recibia tratamiento
inmunosupresor previo. Todos presentaron fiebrey el 77,8% organomegalia. Los hallazgos analiticos
demuestran una alta frecuencia de anemiay leucopenia, seguidas de trombocitopenia en la mayoria de los
pacientes. Los niveles de ferritina fueron elevados en todos | os casos. La hemofagocitosis, tras biopsiao
aspirado de médula ésea, se confirmd en el 77,8% de los casos. El tratamiento, individualizado segun
protocolo HLH-2004, incluy6 corticoides, principal mente dexametasona, etopdsido y, en los casos indicados,
anfotericina B. La supervivenciafue del 88,9%, con un solo fallecido.

Paciente 01 Paciente 02 Paciente 03 Paciente 04 Paciente05 Paciente 06

Edad 52 30 25 60 22 45

Sexo Mujer Mujer Mujer Mujer Mujer Hombre
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Prednisona

Prednisona

Rituximab

39°0C

Ninguna

8,9

2.420

47.000

533

No disponible

Antecedentes Enfermedad de
personales Kikuchi
Asma Sindrome . :
LES bronquial antifosfolipido Sindrome de Still LES
primario
Hipotiroidismo
autoinmune
Tratamiento
iNMuNosupresor
previo
No Azatioprina Prednisona
Hidroxicloroquina
Azatioprina
Fiebre 40°C 39,8°C 38,9°C
Organomegalia Ninguna
Hepatomegalia o .
esplenomegalia Esplenomegalia
Ambas Si
Hemoglobina
7,2 8,3 10,5
(g/L)
Leucocitos 920 1.830 2.600
Plaguetas 66.000 90.000 106.000
LDH (UI/L) 1.051 822 2172
Triglicéridos
(mg/dL) 202 656 286
Ferritina (ng/mL) 3.575 5.438 51.509,70

4.806,50

Ninguno

No

39,30C

Ninguna

Si

7,6

5.750

111.000

337

650

3.104

Linfoma no Hox
linfoblastico de

grado

Azatioprina

Lacosamida

Rituximab

39,50C

Esplenomegalic

7,5

1.000

12.000

4.200

490

1.979
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Fibrinbgeno

(mg/dL) 135 No disponible No disponible  No disponible 390 196,5
AST (U/L) 148 822 370 370 108 27
: - , : : - . . Virusde : .
Causa No identificada CitomegalovirusNo identificada Citomegalovirus . Leishmaniasis/
Epstein-Barr
Hemofagocitosis
en . . .
biopsialaspirado Si No No Sl Sl
de médula Osea.
Puntuacion
HScore(deOa 234 272 256 177 248 268
337 puntos)
Probabilidad de
SH segun 98-99% > 99% > 99% 54 - 70% > 99% > 99%

resultados HScore

Tratamiento Dexametasona Prednisona Prednisona,

Etopdsido Ganciclovir Prednisona

Bolos de I nmunogl obulinaDexametason
AnfotericinaB  Valganciclovir Foscarnet metil prednisol ona,y g qDexametasona

Dexametasona
Exitus No No No No No Si

Conclusiones. Aungue laincidencia anual exacta del SH en Espafia ho se conoce con precision, se considera
una patologiarara. Debido a solapamiento con otras enfermedades graves, la presentacion clinicavariable y
la escasa especificidad de los hallazgos en pruebas complementarias, su diagnostico es dificil. Un diagndstico
temprano y un tratamiento oportuno son esenciales paramejorar |os resultados. La descripcidn de estos casos
subrayalaimportancia de considerar el SH como diagndstico posible en pacientes con fiebre ata,
organomegaliay alteraciones hematol dgicas, especialmente ante la presencia de antecedentes de
enfermedades autoinmunes u oncol égicas. La escala HRscore es una herramienta diagnéstica facil de aplicar
y util.
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