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Resumen

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas, analiticas, etioldgicas y terapéuticas de una cohorte
multicéntrica de pacientes diagnosticados de sindrome hemofagocitico (SH) en tres hospitales de
Andalucia entre los anos 2014 a 2024. El objetivo de este andlisis es proporcionar una vision mas
detallada de las presentaciones clinicas, analiticas, posibles agentes etioldgicos, respuestas al
tratamiento y evolucion clinica, con el fin de optimizar el diagndstico y tratamiento.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de 43 pacientes diagnosticados de SH entre los afios
2014 y 2024 en tres hospitales de Andalucia. Los datos recogidos se obtuvieron de las historias
clinicas electronicas e incluyeron variables demograficas, antecedentes personales, manifestaciones
clinicas, parametros analiticos, pruebas radioldgicas, resultados de biopsia de médula dsea,
puntuacion HScore, tratamientos administrados y evolucion clinica. El andlisis descriptivo se realizo
con programa Excel.

Resultados: Se incluyeron 43 pacientes con una edad media de 43,5 afios, 51,2% mujeres. El 44,18%
fueron ingresados en Medicina Interna, 18,6% en Hematologia, 16,27% en Unidad de Cuidados
Intensivos y el 2,32% en Nefrologia. El HScore medio fue 243,3. Solo 1 paciente tenia historia
familiar de SH. El 32,55% tenia antecedentes de enfermedades autoinmunes, el 20,9% antecedentes
de enfermedades infecciosas, y el 18,6% antecedentes de neoplasias. Recibian tratamiento previo
inmunosupresor el 18,6%. E1 100% de los pacientes presentaron fiebre y anemia (Hb < 12 g/dl),
90,7% plaquetopenia (plaquetas < 150.000), 79% leucopenia. El 93% presentaron LDH elevada (>
200 UI/L) y el 100% hiperferritinemia (> 500 ng/ml). La hemofagocitosis en médula ésea se confirmé
en el 69,8% de los casos. En pruebas de imagen, se detectd esplenomegalia en el 76,7% y
hepatomegalia en el 53,5%. La mortalidad global fue del 25,6% (11 pacientes). En 8 casos no se
identificd una causa subyacente. Las etiologias méas frecuentes fueron infecciosas, citomegalovirus
(4 casos), Epstein-Barr (2) y Leishmania (2), asi como neoplasias hematoldgicas (8). Como
tratamiento de primera linea se pautaron corticoides (dexametasona 67,44%,
metilprednisolona/prednisona 18,6%), etoposido en el 4,65%, inmunoglobulinas en el 2,32%,
anakinra en el 2,32% y anfotericina B en 4,65%.
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Discusion: La descripcion de estos casos subraya la importancia de considerar el SH como
diagndstico posible ante fiebre, organomegalia y alteraciones hematoldgicas, sobre todo en
pacientes con antecedentes de enfermedades autoinmunes, infecciosas o neoplasicas.

Conclusiones: El diagnostico del sindrome hemofagocitico (SH) continta siendo un desafio clinico
debido a su presentacion inespecifica y la superposicion con otros sindromes inflamatorios graves.
La fiebre, anemia, plaquetopenia, organomegalias son hallazgos comunes registrados en nuestra
base como hallazgos clinicos-analiticos-radioldgicos. Es necesario mejorar la identificacion de estos
patrones para establecer etiologia, facilitar el inicio temprano del tratamiento, y permitir un
abordaje mas eficaz, siendo el HScore una herramienta de gran importancia. Los corticoides siguen
siendo el tratamiento de eleccion de 1.2 linea, siendo necesario actualizar nuevos protocolos de
tratamiento para mejorar el prondstico de nuestros pacientes.
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