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Resumen

Objetivos. Analizar una muestra de pacientes con alta sospecha diagndstica de sindrome hemofagocitico
(SHF) eidentificar factores de mal prondstico.

Métodos: Estudio observacional, retrospectivo, de corte transversal realizado mediante larevision de
historias clinicas de adultos con ata sospecha diagnostica de SHF (D76,1 en CIE-10), ingresados en un
hospital de tercer nivel entre 2003-2023. Se analizaron variables etiol dgicas, clinicas, analiticas, terapéuticas
y pronostico. El andlisis de datos se realizd con e estadistico SPSS-25ed.

Resultados: Se analizaron 35 pacientes con sospecha de SHF, con edad media de 51 afios (DE 19,5), donde €l
62,9% eran varones. El SHF secundario fue lo mas frecuente, asociado a infeccion en el 42,9% de |os casos,
enfermedad autoinmune en el 25,7%, neoplasiaen e 17,1% y desconocidaen el 11,4%. Solo en un caso se
sospechd SHF primario. Los procesos infecciosos fueron causados por VEB, CVM, VHS en paciente con
VIH, SARS-CoV2y parvovirus-B19, las enfermedades autoinmunes més implicadas fueron LES, Sogreny
Still del adulto y las neoplasias estuvieron representadas por sindromes linfoproliferativos. Se realizé estudio
de tejidos en 17 pacientes (16 médula 6sea (MO)/1 esplenectomia), observandose fenémeno de
hemofagocitosis en 10 casos. El 65,7% de la muestra cumplia ? 5 criterios clinico-analiticos segiin HLH-
2004 para € diagnostico de SHF; el resto solo cumplié 3-4 criterios, pero en ninguno se realizé actividad
NK, CD25 o estudio de tejido y se asumi6 el diagnéstico. La estancia media fue de 25 dias, €l 30% de la
muestra requirio ingreso en UVI y e 23% falleci6 durante €l ingreso. La mortalidad fue mayor en € grupo de
SHF asociado ainfecciones y neoplasias, aunque no se alcanzo significacion estadistica. No se encontraron
diferencias en la estancia media entre grupos segun etiologia del SHF. Niveles mas atos de ferritina, de LDH
y de enzimas de citolisis (AST, ALT), lahipofibrinogenemiay la presencia de hemofagocitosis en lamédula
Osea se relacionaron con mayor mortalidad (p 0,05). No se encontrd asociacion entre el resto de criterios
analiticosy lamortalidad. En cuanto a tratamiento, el 80% de los pacientes recibio corticoides, se afiadio
inmunoglobulinas a 11,4% y etopdsido a 14,3%. La mortalidad fue mayor en los pacientes que recibieron
etopdsido, aunque sin acanzar diferencias estadisticamente significativas entre |os distintos tratamientos.

Conclusiones. El SHF es una afeccion grave, con unamortalidad elevada asociada a fallo multiorganico.
Entre |as causas secundarias, es frecuentemente producido por infecciones viricasy bacterianas graves,
enfermedades inflamatorias y neoplasias, como también ocurre en nuestra serie. En nuestra serie, los factores
de mal prondstico fueron la hiperferritinemia extrema, los niveles més bajos de fibrindgeno, la presencia de
hemofagocitosis en MO, la hipertransaminasemiay elevacién de LDH. Aunque laelevaciéon de LDH y la
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hi pertransaminasemia no son criterios clinico-analiticos recogidos por la HLH-2004 para el diagnéstico del
SHF, consideramos gque confieren peor prondéstico porque son indicadores de fallo hepético y fallo
multidrgano. Los pacientes con hemofagocitosis en MO y los que recibieron etopdsido tuvieron mortalidad
mas alta, pero ambos grupos incluian pacientes con peor estado clinico y presumible mala evolucion.
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