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Resumen

Objetivos. Evaluar la utilidad de la aplicacion del HScore promulgado por €l Hopital Saint-Antoine en una
serie de casos de sindrome hemofagocitico (SHF) en adultos diagnosticados mediante |os criterios de 2004
propuestos por la Histocyte Society,

Material y métodos: Revision retrospectiva de una serie de 11 casos de SHF diagnosticados durante el
periodo 2007-2018 en el Hospital General Universitario Morales Meseguer junto con el andlisisde las
variables necesarias para el calculo del HScore. Las variables analizadas para el célculo del HScore fueron
las siguientes: inmunosupresion; fiebre; hepatomegalia; esplenomegalia; grado de anemia, trombocitopeniay
leucopenia; niveles de triglicéridos, ferritina, alanina aminotransferasa (AST/GOT) y fibrindgeno; y
presencia de hemofagocitosis en €l aspirado de médula 6sea. Otras variables analizadas fueron la edad, €l
sexo y el antecedente etiol dgico.

Resultados: En € estudio en total seincluyeron 11 pacientes, con una edad media de 49,45 afos, de los
cuales 7 fueron hombres (63%) y 4 mujeres (37%). L os antecedentes etiol 6gicos observados fueron las
neoplasias hematol 6gicas (54%) y las enfermedades infecciosas (46%). El HScore mostrd una probabilidad
media de diagndstico del 93%, siendo la probabilidad més baja para €l diagnostico del 64% en uno de los
pacientes, mientras que en el resto la probabilidad de diagndstico estuvo por encima del 82%, siendo del 99%
en dos de nuestros casos. Respecto alas manifestaciones clinica, todos |os pacientes presentaron fiebre, el
72% esplenomegalia, el 63% hepatomegaliay e 45% inmunosupresion subyacente. En cuanto alos
pardmetros analiticos positivos para el cdlculo del HScore, € 100% tenian trombopenia, el 90% Hb 9,2 g/dL,
el 90% leucocitosis 5.000 mm3, el 81% GOT > 30 U/L, el 45% hipertrigliceridemia ? 350 mg/dl y un 27%
hipofibrinogenemia 250 mg/dL . Ademés un 72% de | os paci entes presentaban hemofagocitosis en médula
Osea.

Discusién: El SHF es una patol ogia potencialmente mortal que supone un reto diagnostico por la
superposicion de sintomas, signos o criterios analiticos atribuibles tanto a la etiologia como alas propias
manifestaciones del SHF u otras patol ogias como la sepsis o |as neoplasi as hematol 6gicas malignas,
pudiendo esto suponer un retraso en el diagnostico y en € tratamiento adecuado. En nuestrarevision, los
antecedentes etiol 6gicos encontrados fueron las neoplasias hematol dgicas y las enfermedades infecciosas en
orden de frecuencia. Se ha desarrollado un sistema de puntuacién denominado HScore, de acceso libre on-
line, e cual ofrece una estimacion de la probabilidad diagndstica de SHF, a diferenciadel cumplimiento de
criterios diagndsticos estrictos como |os clasicos propuestos en 2004 por la Histiocyte Society. Este sistema
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de puntuacién incluye parametros como lainmunosupresion, la hepatomegaliay los niveles de GOT, no
presentes en | os criterios de 2004, haciendo hincapié en laimportancia de |a afectacion hepética por este
sindrome. En nuestros pacientes el HScore mostré una alta probabilidad media de presentar la enfermedad,
ya que se obtuvo una probabilidad media del 93% para el diagndstico, incluyendo pacientes sin datos de
hemofagocitosis en médula 6sea, por |o que consideramos que esta escala puede ser Util como apoyo ante
dudas diagndsticas, evitando lademora en el diagnéstico y €l sobrecoste de pruebas adicionales como la
medicién de la actividad de las células NK y los niveles de factor soluble CD25, criterios no necesarios para
el cllculo del HScore.

Conclusiones. El SHF es una entidad de baja incidencia que requiere un alto grado de sospecha para su
diagnostico. El HScore puede ser una alternativa eficaz para el diagnostico precoz del SHF.
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