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Resumen

Objetivos: Identificar los factores de riesgo, los criterios diagndsticos y |a etiologia de los pacientes con
sindrome hemofagocitico para optimizar su diagnostico, su tratamiento y su prondstico.

Métodos: Se realiz6 un estudio retrospectivo en un hospital de tercer nivel, revisando las historias clinicas de
los pacientes entre el afio 2012 hasta la actualidad, identificando una serie de casos de sindrome
hemofagocitico segun los criterios HLH-2004, para ello se analizaron parametros demograficos, clinicos,
etiol 6gicos, analiticos, terapéuticosy prondsticos.

Resultados: Se recogieron datos de 8 pacientes con diagnostico de SHF. El 62,5%y el 37,5% eran varonesy
mujeres respectivamente. La edad media de |os pacientes esta entorno 38 afos. Las caracteristicas clinicasy
analiticas de los pacientes se muestran en las tablas. Las manifestaciones clinicas més frecuentes fueron
fiebre, esplenomegaliay hepatomegalia. Entre |os parametros analiticos, |0 mas caracteristico fue la
elevacion deferritinay labicitopenia. La actividad de las c8lulas natural killer no se midi6 en ninguno de
nuestros pacientes, pero en 2 pacientes se evalud CD25. La hemofagocitosis en medula 0sea se midio en 4 de
los casos. En todos |os pacientes se identificd la causa primaria, y 2 de los pacientes fallecieron. Solo 2
pacientes no cumplieron al menos 5 de | os criterios establ ecidos, permaneciendo en 4.

Pacientes 1 2 3 4 S 6 7 8
Criterios diagndsticos

Fiebre ? 38,5 °C Si Si Si Si Si Si Si Si
Esplenomegalia Si Si Si Si Si Si Si Si

Hemoglobina 9 g/dl Si No Si Si Si No No No
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Plaguetas 100.000/mm3 Si Si Si Si Si Si Si No
Neutréfilos 1.000/mm3 No Si Si Si Si No Si No
Hipertrigliceridemiaen ayuno > |Si No No No No Si No No
265 mg/di
Hipofibrinogenemia 150 mg/dl No Si Si No No No No No
Hemofagocitosis en médula 6sea No S S S S No No No
9 pedido pedido |pedido [pedido
Disminucion/ausencia natural No No No No No No No No
killer pedido |pedido |pedido [pedido |pedido |[pedido |pedido |pedido
Ferritina > 500 ng/mi Si Si Si Si Si Si Si Si
. No No No No No No Si Si
Elevacion CD25 pedido |pedido pedido [pedido [pedido [pedido
Cumple criterios Si Si Si Si Si No Si No
Paciente 1 2 3 4 5 6 7
Factoresde /3 VIH-C3 Psoriasis
riesgo
LNH B
difusode EnteritisC. . .
Céulas  jeguni nggtopatla Herpes zoster Ninguno Ninguno  Ninguno
cronica

grandes B

Neumonia

por

Pneumocystis
Edad 32 42 34 48 28 74 21
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Mycobacterium Lupus Clamidia Lupus

Etiologia VEB L el shmani asi sgenavense/Mycobacteri umggfsetriwedaderitematosopneumni aeeritematoso
triplex sistémico Gripe A  sistémico
: . Corticoidesy Cor_tl col d.@ yo . Corticoides . Corticoides Corticoides e
TratamientoCorticoides . . claritromicina, rifabutina, : Corticoidesy ) .
miltefosina . y anakinra . Hidroxicloroc
etambutol, clotrimoxazol antivirales
Exitus Si No No Si No No No

Discusion: Nuestro estudio pone de manifiesto, que |os pacientes con SHF tienden a ser relativamente
jovenes, aunque presentan unatasa de mortalidad significativa. Este resultado concuerda con lo reportado en
otras series de casos clinicos, 10 que subraya laimportancia de un diagnostico precoz paramejorar la
supervivencia. La deteccion temprana permite lainstauracion oportuna de tratamientos tanto etiol 6gicos
como especificos parael SHF, lo cual puede marcar ladiferencia en e prondstico de los pacientes. A
diferencia de otros estudios publicados, en nuestro analisis la etiol ogia infecciosa fue la causa predominante,
seguida por las causas autoinmunes. Es importante destacar que no se identificaron casos asociados a
neoplasias hematol 6gicas, 1o cual contrasta con la literatura que suele reportar estas asociaciones. Estos
hallazgos sugieren que, en nuestro contexto, las infecciones representan un factor clave en la etiologia del
SHF, lo que tiene implicaciones importantes para el abordaje diagndstico y terapéutico.

Conclusiones: El principal reto del SHF radica en su diagnéstico, ya que muchas veces no cumplen con los
criterios estrictos establecidos, pero clinicamente sabemos que podrian estar en fase de hemofagocitosis.
Ademas, no debemos quedarnos en el diagndstico inicial, sino esimportante detectar y tratar la causa
subyacente |0 antes posible para poder marcar una gran diferenciaen laevolucién y pronéstico del paciente.
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