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Resumen

Objetivos. Describir cohorte de 6 pacientes diagnosticados de sindrome hemofagocitico en Servicio de M.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo retrospectivo. Incluye pacientes diagnosticados de SH
en los ultimos 3 afios.

Resultados: Laedad promedio fue 34 + 15 afios, siendo 83% mujeres. En lamitad de los casos, la
enfermedad subyacente fue LES, siendo en un caso laforma de debut. En dos casos no se pudo determinar
desencadenante, estando el caso restante relacionado con parvovirus B19. El tiempo de retraso diagndstico
fue 4 dias. En € diagnostico, todos presentaban citopenias (2-3 series), siendo frecuente
hepatoesplenomegalia (66%), insuficiencia respiratoriay serositis (50%). La hemorragiay afectacién SNC
solo se observo en 1 caso (mayor gravedad) y Unicamente detectaron adenopatias en 2 pacientes.
Analiticamente, todos presentaron hiperferritinemia (1.479 + 991 ng/ml) e hipertrigliceridemia (365 + 146
mg/dl) con niveles de PCR al diagnostico normales en 66% pacientes (80 £ 108 mg/dl). Un solo paciente
mostré elevacion de NK, sin poder cuantificar su actividad. Todos recibieron corticoides sistémicos,
asociados ainmunoglobulinas endovenosas en 4 casos. La evolucion fue favorable en todos los casos, sin
ningun fallecimiento.

Discusion: El sindrome hemofagocitico es una entidad clinica grave y pleomorfica en cuanto a sus formas de
presentacion, siendo las etiologias involucradas variadas, haciendo de ella una patol ogia de interés para el
internista. Puede ocurrir por un defecto genético predisponente o desencadenante inmunol égico (infecciones,
neoplasias o enfermedades autoinmunes). L os hallazgos comunes incluyen fiebre, hepatoesplenomegalia,
erupcion cutanea, linfadenopatias, sintomas neurol dgicos, citopenias, hiperferritinemiay anomalias de la
funcién hepatica. El diagnostico se realiza mediante la identificacién de una mutacion genética o por
cumplimiento de 5/8 criterios diagnosticos (tabla). La hemofagocitosis no es necesaria ni suficiente para el
diagndstico.
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Manifestaciones mas frecuentes

Afectacion SNC

Hemorragia

Saroskis

Insuficiencia respiratoria

Hepatoesplenomegalia

2-3 Citopenias
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A. Alteracion molecular compatible con HLH: mutacién patoldgica de PRF1, UNC13D,
Munc 18-2, Rab27a, STX11, SH2D1A, BIRC4
Cinco de los siguientes criterios deben cumplirse:
Fiebre =38.52C
Esplenomegalia
Citopenias (al menos 2/3 lineas celulares en sangre periférica):
* Hemoglobina < 9g/dl
+ Plaguetas < 100.000 /!
* Neutrdfilos <1.000/pl
Hipertrigliceridemia (>265mg/dl en ayunas) y/o hipofibrinogenemia (<150mg/dL)
Hemofagocitosis demostrada en MO, bazo, higado, ganglios linfaticos
Actividad celular NK ausente o disminuida
Ferritina >500 UI/L
CD25 soluble elevado

W M=

4 "

Conclusiones: El diagnostico precoz precisade un ato nivel de sospecha. El LES fue la causa méas
frecuentemente en nuestra serie, suponiendo un reto diagndstico por la superposicion de sus manifestaciones.
La existencia de organomegalias, hiperferritinemiay fiebre persistente deben advertir a clinico dela
posibilidad de un SH secundario.
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