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Resumen

Objetivos. Describir las caracteristicas epidemiol 6gicas, clinicas, diagnosticas y tratamiento recibido de
pacientes diagnosti cados de sindrome hemofagocitico (SHF) en un hospital de tercer nivel entre 2014 y 2024.

Métodos: Estudio descriptivo, observacional y retrospectivo, donde se recogen y analizan variables
epidemiolbgicas, clinicasy tratamiento mediante revision de historias clinicas de pacientes diagnosticados de
SHF en un hospital detercer nivel entre el 2014 y 2024.

Resultados: Se analizaron 20 pacientes, siendo el 60% varonesy con una edad media de 40 afios. Entre las
comorbilidades destaca que hasta un 25% tenian alguna enfermedad autoinmune (2 enfermedad de Crohn, 1
psoriasis, 1 lupus eritematoso sistémico (LES) y 1 enfermedad de Behget), el 15% enfermedades

hematol dgicas, & 20% presentaba VIH y hasta el 40% no tenian ningln antecedente relevante. El 30% de los
pacientes estaban con tratamiento inmunosupresor de manera cronica, el 20% se encontraban con terapia
antirretrovira y 50% sin tratamiento. El 100% de | os pacientes presentaban fiebre alta. EI 20% no tenia
ninguna organomegalia, 9 pacientes tenian hepatoesplenomegaliay e 35% presentaban una sola
organomegalia (6 esplenomegaliay 1 con hepatomegalia). L os datos analiticos estan recogidos en latabla.
Respecto a las causas del SHF en nuestros pacientes, destaca que el 50% fueron debido a causa infecciosa, €l
35% secundario a procesos oncohematol dgicos, el 5% debido aLESYy el 10% no se pudo identificar la causa.
Se hizo PAMO en todos los pacientes, y hasta el 75% presentaban fendmenos de hemofagocitosis. Se calculo
el HSCORE, y se obtuvo puntuacién elevada en el 90% de |os pacientes, teniendo uno de ellos probabilidad
intermedia (54-70%) y otro una probabilidad baja (1-3%). L os tratamientos recibidos se recogen en lafigura
En nuestra muestra obtuvimos una mortalidad 45%.

Leucocitos Plaguetas LDH  Triglicéridos  Ferritina Fibrindgeno

Hemoglobina (g/dL) , y (L) (UIIL) (mg/dL) (ng/mL)  (mg/dL)

AST(U/L)

11,2 1.000 25.000 957 560 15.081 240 143

9,5 2.500 29.000 2151 160 2.814 180 109
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Conclusiones. En nuestro estudio, las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueran la fiebre elevada (>
38,5 °C) y la presencia de organomegalia tanto esplenomegalia como hepatomegalia o ambas, estos datos son
concordantes con la literatura cientifica actual. Entre las causas, el 90% del SHF fue secundario,
principalmente a procesos infecciosos y oncohematologicos, y en menor medida, en nuestra muestra, debido
a enfermedad autoinmune, siendo solo el 10% SHF primario. El abordaje terapéutico en nuestra muestra se
gjusta en gran medida a las guias actuales, destacando: €l uso universal de dexametasona, que reflegja una
correcta identificacion de lafase inflamatoria del sindrome. La utilizacion de inmunoglobulinasy etoposido
Se encuentra en proporcion adecuada, aunque podria valorarse un mayor uso de etopésido en casos
neoplasicos. El uso puntual de terapias biol6gicas indica un enfoque actualizado y personalizado,
probablemente en contextos de SHF autoinmune o refractario. La mortalidad del 45% en tu muestra, a pesar
de la correcta instauracion de tratamientos, refuerzalo que indicalaliteratura: el SHF sigue siendo una

patol ogia grave, con alta mortalidad, que requiere diagndstico y manejo precocesy agresivos.
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