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Resumen

Objetivos: Establecer la prevalencia, presentacion clinica, diagndstico etioldgico, tratamiento y
mortalidad de los pacientes diagnosticados de sindrome hemofagocitico (SHF) en el Hospital
Universitario 12 de Octubre (HU120).

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de los pacientes con edad = 18 afnos en el HU120
desde el 1 de enero 2010 hasta la actualidad con diagnoéstico final de SHF en informe de alta clinico,
anatomopatoldgico y/o citologico. Se evaluan variables demograficas (edad, sexo), manifestaciones
clinicas, variables analiticas, estudio etioldgico realizado (microbioldgico, radiolégico y
anatomopatoldgico), tratamiento y mortalidad.

Resultados: Se diagnosticaron 20 pacientes, con una prevalencia de 1 paciente/6.900 ingresos
hospitalarios. 12 de ellos presentaban hemofagocitosis en el aspirado de médula dsea, 3 en el
estudio por biopsia de médula 6sea y 5 cumplian criterios clinicos. El 54% eran varones. La media de
edad fue de 51 afos (20-88 afios). E1 95% eran de nacionalidad espafola. El tiempo medio desde la
sospecha clinica hasta el diagndstico fue de 34 dias (30 de mediana). La forma de presentacion mas
frecuente fue anorexia (80%), adenopatias (60%) y sintomas gastrointestinales (45%). De los
criterios exigidos para el diagnostico el 95% presentaba fiebre, el 70% hepato/esplenomegalia, el
100% bicitopenia (trombopenia y neutropenia) y elevacion de las cifras de ferritina, 40%
hipertrigliceridemia, 15% hipofribrinogenemia, 95% disminucion de la cifra de células NK. Sélo en el
45% de los pacientes se solicité antigeno CD25 soluble, en el 44% estuvo elevado. El estudio
etiologico incluyo: serologia VIH, VHB y VHC, grupo herpes (VEB, CMV y VHS), TAC toraco-
abdomino pélvico, hemocultivos y aspirado/biopsia de médula dsea en el 100% de los pacientes. Se
realizd estudio de tuberculosis (TBC) en 95% y de Leishmania spp en 65%. 2 (10%) de los pacientes
tenian una infeccion VIH. La etiologia secundaria se documento6 en 14 (70%) de los pacientes. En 6
(30%) la etiologia fue tumoral y en 8 (40%) infecciosa: 4 pacientes con leishmaniasis, 4 pacientes
infeccion por virus del grupo herpes (VEB (1), CMV (1), VHH -6 (1), enfermedad de Castelman
(VVH-8) (1). En el resto de los pacientes 6 (30%) no se documento etiologia. Se prescribieron
corticoides en 17 (85%) de los pacientes, etopdsido en 2 (10%), ciclosporina y otros
inmunosupresores en 3 (15%) y un paciente fue sometido a trasplante de progenitores
hematopoyéticos. En 13 pacientes se prescribié tratamiento etioldgico. La mortalidad fue del 50%,
siendo el fracaso multiorganico la causa fundamental. La media de dias desde el diagndstico hasta la
muerte fue de 34 dias con una mediana de 30. El 25% (2/8) de SHF infeccioso fallecen, el 83% (5/6)


https://www.revclinesp.es

de los tumorales y 50% (3/6) de los SHF idiopaticos.

Discusion: El sindrome hemofagocitico es una entidad rara en nuestro medio con una prevalencia de
1/6.900 ingresos hospitalarios, menor que USA (Clinica Mayo) que es de 1/2.000 ingresos. La
presentacion clinica de nuestros pacientes fue similar a la documentada en otras series publicadas
con un 95-100% de pacientes con fiebre, bicitopenia, hiperferritinemia y disminucién de las células
NK. El SHF suele ser secundario a infeccion y/o tumor en pacientes adultos y aunque la etiologia
infecciosa fue la causa principal en nuestra serie, las publicaciones recientes colocan a los linfomas
como principal causa secundaria. La mortalidad es elevada (50%) aunque menor que en otras series
probablemente por el mayor porcentaje de pacientes con patologia infecciosa. La pieza angular en el
tratamiento en nuestros pacientes fueron los corticoides e inmunosupresores como asi se
recomienda en las guias actuales.

Conclusiones: El sindrome hemofagocitico es una entidad rara, de diagnostico clinico y elevada
mortalidad. La etiologia es tumoral y/o infecciosa en més del 70% de los pacientes adultos. La
inmunosupresion y el tratamiento etioldgico son la base terapéutica. La etiologia tumoral y la
infeccion VIH ensombrecen el prondstico.
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