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Resumen

Objetivos. Lalinfohistiocitosis hemofagocitica (HLH) es un estado de hiperactivacién inmune poco comun y
potencialmente mortal que surge en el contexto de mutaciones genéticas y desencadenantes infecci0sos,
inflamatorios 0 neoplasicos. Las caracteristicas clinicas principales incluyen fiebre alta persistente,
hepatoesplenomegalia, citopenias sanguineas, niveles elevados de ferriting, y coagulopatia. El objetivo
principal de nuestro estudio es analizar las caracteristicas clinicas de los pacientes diagnosticados de HLH en
los Ultimos 7 afios en un hospital de tercer nivel.

Métodos: Se realiz6 un estudio observacional retrospectivo de los pacientes diagnosticados de HLH desde el
1/01/2016 hasta el 31/12/2023. Se utilizaron los criterios HLH-20041 y |a escala HScore?. Se analizaron
pardmetros clinicos, etiol6gicos y analiticos. Para expresar variables cualitativas se utilizaron frecuencias
absolutas y porcentgjes; para variables cuantitativas, lamedianay el rango intercuartilico.

Resultados: Se obtuvieron 8 pacientes con HLH y la mediana de edad fue de 51 (RI 18,50-69,75). 6 (75%)
pacientes fueron varonesy 2 (25%) mujeres. En €l total de los casos, |a etiologia fue secundaria: 5 (62,5%)
fueron desencadenados por una neoplasia hematol 6gica, 2 (25%) por una enfermedad autoinmune conocida
como artritis idiopética juvenil y 1 (12,5%) por unainfeccion por citomegalovirus. Todos nuestros pacientes
mayores de 65 afios (50%) tenian una causa oncohematol égica. Ademas, 3 (37,5%) pacientes estaban
inmunodeprimidos en el momento del diagndstico. De entre las manifestaciones clinicas empleadas en |os
criterios clésicos del HLH-2004, los 8 (100%) pacientes presentaron fiebre e hiperferritinemia, con una
mediana de 7065 (RI 1.732-15.000). La hemofagocitosis fue objetivada en médula 6sea en 6 (75%) de los
pacientes. 5 (62,5%) presentaron hipertrigliceridemia con una mediana de 268 (Rl 149-327). Las adenopatias
se objetivaron en 4 (50%) casosy la esplenomegaliaen 3 (37,5%). Ademas, 7 (87,5%) pacientes presentaron
citopenias, con afectacion de lastreslineas en 5 (62,5%) de ellos. 3 (37,5%) tuvieron clinica neurol6gica sin
sindrome de encefal opatia posterior reversible asociado, que se descarté mediante la realizacion de una
resonancia magnética cerebral. Solo se analizo el nivel de CD25 soluble en 1 (12,5%) paciente y en ninguno
se estudio la actividad de células natural killer. 6 (75%) pacientes fueron diagnosticados mediante la escala
de HLH-2004 mientras que 7 (87,5%) cumplian los criterios del HScore, con una mediana de puntuacién de
201 (RI 192-238).

Conclusiones. Las manifestaciones clinicas més frecuentes fueron lafiebre, hiperferritinemiay
hemofagocitosis. Esta tltima no es indispensable para el diagnostico. Mediante los criterios HScore €
diagndstico fue mas frecuente. Debemos emplearl os ante cual quier sospecha de dicha patologia. Ciertos
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biomarcadores como el CD25sYy la actividad de NK estaban infrautilizados. La etiologia més frecuente esla
secundaria, sobre todo la neoplasia hematol 6gica. La escasa incidencia de causas primarias objetivada nos
plantea una posible infraestimacion en adultos, y la necesidad de sospecharlos y recurrir a estudios genéticos
para su diagnostico.
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