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Resumen

Objetivos: Presentar las caracteristicas clinicas de 9 pacientes diagnosticados de LHH adquirida en nuestro
hospital en un periodo de 5 afios, mediante la revision retrospectiva de sus historias clinicas.

Material y métodos: Se analizaron 10 casos posibles, excluyéndose uno de ellos a no cumplir todos los
criterios de diagnostico definitivo. No pudimos disponer de uno de los parametros analiticos como esla
actividad de las células NK al no realizarse en el laboratorio de nuestro centro ni poderse remitir a ningiin
laboratorio externo.

Resultados: Se encontraron 10 casos de LHH, €l sexo predominante fue el masculino (8). Edad media 52,2
anos. Entre |las enfermedades de base destacar: 40% eran VIH (50% de los cuales de forma concomitante
presentaban Kaposi, y un paciente linfoma Hodgkin), 10% neoplasia vesical, 10%, polimialgia reumética,
10% enfermedad desmielinizante y 10% lupus. En cuanto a manifestaciones clinica el 100% de los casos
presentd fiebre, 50% adenopatiasy en un 80% hepatoesplenomegalia, solo en 3 casos se evidencio sintomas
neurol 6gicos. El 70% present6 pancitopenia. Presentaron ademéas elevacion de ferritina, triglicéridos en todos
los casos. Los virus del grupo herpesy el VIH han estado presentes como desencadenantes en 7 de los 10
casos. Lamortalidad entre nuestros pacientes ha sido elevada (5/10).

Discusion: LaLHH es un proceso grave con varias formas de presentacion, que pueden presentarse a
cualquier edad, asociadas a enfermedades neoplasicas, infecciones, enfermedades autoinmunes o reuméticas,
sin una deficiencia genética identificable. Clinicamente se caracterizan por fiebre, citopenias,
hepatoesplenomegalia, hiperferritinemiay presencia de fagocitosis de células sanguineas por macrofagos en
medula 6sea, ganglios etc. La quimioterapia combinada de etopdsido, dexametasonay ciclosporina esla base
del tratamiento farmacol 6gico.

Conclusiones: Ante la presencia de fiebre, citopenias, hepatoesplenomegalia, datos de hiperferritinemia es
altamente sugestiva de LHH. La mortalidad entre nuestros pacientes ha sido alta (4/9) a pesar de recibir
tratamiento quimioterapico e inmunoterapico casi todos ellos (8). Los virus del grupo herpesy e VIH han
estado presentes como desencadenantes en 6 de los 9 casos.
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