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Resumen

Objetivos: Analizar las caracteristicas clinicas, € proceder diagndstico y terapéutico de los casos de sindrome
hemofagocitico o linfohistiocitosis hemofagocitica (HLH) asociados aleishmaniasis viscera (LV) en adultos
en nuestro centro.

Material y métodos: Se analizaron las historias de |os pacientes mayores de 18 afios con diagnostico de HLH
secundario aLV entre los afios 2010 y 2016. Se recogieron sus caracteristicas demograficas, manifestacion,
los criterios de sindrome hemofagocitico, el método diagndstico paraleishmaniasis, € tratamientoy su
evolucion.

Resultados: Se hallaron 4 casos en el ambito de hospitalizaciéon de LV asociadaaHLH desde € afio 2010.
Todos |os pacientes eran esparioles, con una mediana de edad de 53 afios (23-88), 3 varonesy 1 mujer.
Ninguno habia realizado viajes recientemente a extranjero. Como antecedentes, un paciente tenia un
seminomatesticular en remision y un Lupus en tratamiento; uno una miastenia gravis, otro una
inmunodeficiencia primaria; y la tltimatenia un cancer de mama en remision. Todos eran VIH negativo.
Para el diagndstico de LV se solicit6 serologiay antigenuria en todos los pacientes, siendo la serologia
(ELISA) positivaen 4/4 (100%), y la antigenuria en 2/4 (50%). Se solicitd PCR en sangre en 2 pacientes,
positiva en ambos casos. A todos |os pacientes se les pidio aspirado de médula éseay atres biopsia,
identificandose amastigotes de L eishmania en un solo caso. El cultivo de médula 6sea se solicito en 3 casos,
siendo positivo en uno de ellos. Respecto a los criterios de HLH analizados, |0s 4 pacientes presentaban
fiebre al diagndstico, esplenomegaliay en 3, ademas, hepatomegalia. Analiticamente, en todos se objetivo
bicitopenia (pancitopenia en 2/4 (50%)), cumpliendo criterios paraHLH por valor de anemia ( 9 g/dl) en 3 de
los casos, neutropenia ( 1.000/?) en dos, y en e 100% para trombopenia ( 150.000/7). Todos mostraban
signos de hemofagocitosis en médula 6sea. Todos presentaron hiperferritinemia (mayor de 2.500 mg/dl, 2
casos por encima de 10.000 mg/dl). Dos casos presentaron triglicéridos elevados (por encimade 265 mg/dl) e
hipofibrinogenemia ( 150 mg/dl). Se solicité el CD25 soluble en 3 casos estando en todos elevado (2 de ellos
por encima de 2.400 UlI/l). Laactividad NK no fue analizada. Todos |os pacientes cumplian al menos 5 de los
7 criterios estudiados. Como otros hallazgos, €l 50% de los pacientes presentd hiponatremia, transaminasas
elevadasy LDH mayor de 500 U/I. En todos los casosla LV setratd con anfotericina B (4 mg/kg),
reguiriendo transicion en uno de ellos a miltefosina por toxicidad renal. Se asoci6 en todos tratamiento
dirigido para HLH con corticoides (dexametasona en 3 pacientes, metil prednisolona en uno). Un paciente
requirio ingreso en UCI. Sin embargo, la evolucion fue favorable en todos | os pacientes.
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Discusiéon:La LV esta descritacomo causade HLH en paises con alta endemia de esta enfermedad,

especia mente en nifios, siendo pocos |os casos descritos en adultos. Destacamos en nuestra serie la
asociacion con un estado de inmunosupresion subyacente. El diagndstico es dificil debido a un solapamiento
entre ambas entidades en | os criterios clinicos y analiticos, por 10 que se deberia ser més exhaustivo en el
diagndstico microbiolégico dela LV en pacientes con HLH y en la busqueda activa de | os criterios
diagndsticos de HLH como manifestacién de LV.

Conclusiones:. Parece fundamental realizar estudios dirigidos alabusguedade LV (serologia, antigenuria,
PCR), en el HLH del adulto; y, alainversa, mantener un alto indice de sospecha para el desarrollo de HLH
en los casosde LV que se pueden beneficiar de tratamiento corticoesteroideo. El solapamiento de los
hallazgos clinicos y analiticos de ambas entidades supone un reto para €l clinico.
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