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Resumen

Objetivos: Se pretende determinar las principal es caracteristicas etiol 0gicas, clinico-analiticas, terapéuticasy
pronosticas de una serie de casos de sindrome hemofagocitico.

Material y métodos: Estudio descriptivo de casos diagnosticados de sindrome hemofagocitico desde 2009 a
2019 segun los criterios “HLH-2004". Se han excluido los casos pediatricos. Se han determinado variables
clinicas, analiticas, radiolgicas, etiologiay respuesta a tratamiento.

Resultados: De los 10 casos, 6 (60%) se diagnosticaron en los Ultimos 3 afos. 4 (40%) fueron mujeres. Edad
media de 40,3 afios (DE 15,4). Motivo principa de ingreso: fiebre sin foco (80%). Todos |os pacientes
presentaban mas de 5/8 criterios de HLH-2004, presentando el 100%: fiebre, citopenias, esplenomegalia,
hiperferritinemia (siendo estos |os més precoces) e hipertrigliciredemia o hipofibrinogenemia. El 30%
present6 hemofagocitosis en € aspirado de médula 6seay no se midié actividad NK ni cuantificacion de
CD25s por no estar disponible en nuestro centro. Laetiologia: 3 casos idiopaticos, 1 cancer derecto, 1 VIH,
1 parvovirus B19 1 brucelosis y 3 sindromes linfoproliferativos (2 asociando infeccion VEB). Todos los
pacientes se trataron con dexametasona, 5 de ellos asociando etoposido, 2 inmunoglobulinasy 1
esplenectomia; ademas del tratamiento etiol6gico. En cuanto al prondstico 6 pacientes tuvieron buena
respuestainicial, 3 de ellos siguen vivosy 7 fallecieron con un tiempo de supervivencia media desde el
ingreso de 5,6 meses (DE 5,1).

Discusion: En € sindrome hemofagocitico se produce una respuesta inmune aberrante que provoca una
sintomatologiay hallazgos analiticos comunes y superponibles ala clinica del proceso subyacente, siendo
este muy heterogéneo en la cohorte de nuestro centro. La media de supervivencia, a pesar del tratamiento
recomendado actualmente es escasa.

Conclusiones. Se trata de un sindrome heterogéneo con etiologia variada, destacando |a asociacion con
procesos linfoproliferativos. El aumento del nimero de casos en |os Ultimos afios, hace que sea un
diagndstico gque se piense cada vez mas. A pesar de |os criterios diagndsticos y recomendaci ones terapéuticas
sigue teniendo alta mortalidad (70% en nuestra cohorte) por |o que se trata de una asignatura aln pendiente
en la medicina moderna.
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