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Resumen

Objetivos. Lalinfohistiocitosis hemofagocitica (LHH) es una entidad infrecuente, cuyaincidencia se estima
en 1 caso/800.000 personag/afio. El objetivo del presente estudio es describir |as principales caracteristicas
clinicas de los pacientes diagnosticados en nuestro centro.

Métodos: Realizamos un analisis descriptivo de una serie de 3 casos diagnosticados de LHH, entre
noviembre de 2012 y marzo de 2014, en el Hospital General Universitario Reina Sofia de Murcia. Los datos
se obtuvieron revisando la historia clinica, asi como los registros analiticos, microbioldgicosy

anatomopatol 6gicos. Los item analizados se escogieron en base a los criterios diagndsticos establecidos en el
“Hemophagocytic Lymphohistiocytosis 2004 Trial” (HLH-04) coordinado por la“International Histiocyte
Society” y a publicaciones relevantes sobre |a citada entidad, seleccionadas tras revision bibliogréfica en
PubMed. Las variables cualitativas se expresan como frecuencia absolutay porcentaje, las cuantitativas como
mediay desviacion estandar.

Resultados: L os pacientes tenian una edad comprendida entre los 35 y los 76 afios, resultando varones el
66,6%. Todos carecian de antecedentes de interés. En cuanto a las manifestaciones clinicas, todos los
pacientes presentaron fiebre superior a 38,5 °C, hepatoesplenomegaliay fracaso renal agudo; la afectacion
pulmonar se detectd en 2 pacientes. Por otro lado, adenopatias, encefalopatiay hemorragia digestiva
Unicamente se apreciaron en un caso. Analiticamente, el hallazgo de hemoglobina 9 g/dL y trombopenia (
100 x 109/L) fue una constante en todos |os pacientes, con una ciframediade 7,76 + 0,76 y 45.000 +
28.213,47, respectivamente. La leucopenia se detectd en dos pacientes (2.165 + 332,32), pero sin neutropenia
relevante. Las cifras medias del resto de parametros de interés fueron: triglicéridos 257 £ 165,55, ferritina
2.117,33 £ 1.883,11, LDH 735,67 + 482,17, fosfatasa alcalina 368,67 + 372,28, hilirrubina 8,01 + 9,38, GOT
169,67 + 146,94, GPT 165,67 + 125,95, PCR 21,64 + 1,73, VSG 67,67 * 39,8, tiempo de protrombina 17,6 +
2,6, natremia 132,33 + 1,53. Junto a ello, se observaron datos histol 6gicos de hemofagocitosis en aspirado
y/o biopsia de médula ésea de latotalidad de sujetos. Todos los pacientes reunieron el minimo de 5 criterios
diagnosticos HLH-04. Desde el punto de vista etiol 6gico, se documentaron infecciones en |os tres casos
(leishmaniasis, CMV, VEB) y sblo 1 hafallecido.

Discusion: LaLHH es un sindrome ocasionado por una excesiva activacion no neoplasica del sistema
mononuclear fagocitico, que condiciona una proliferacién marcada de histiocitos e hipercitoquinemia con
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inmunosupresion de linfocitos T citotdxicos y células NK. Puede tener carécter familiar o resultar secundario
ainfecciones, colagenosis, neoplasias, trasplantes... Para su diagndstico, se requiere bien una alteracion
genética caracteristica unida al cuadro clinico, o bien cinco de los ocho criterios HLH-04. En nuestra serie,
todos los pacientes cumplen dicha condicion, a pesar de que en nuestro centro no disponemos de medios para
calcular € nivel de sCD25y laactividad de las células NK. Ademés, la mayoria presenta otras alteraciones
caracteristicas no diagndsticas descritas en la literatura (hiperbilirrubinemia, hipertransaminemia,
coagulopatia, hiponatremia, elevacion de LDH, PCR, VSG...). En nuestra serie, solo se haregistrado 1 exitus,
gue no llegd arecibir tratamiento. El resto recibieron terapia especifica de LHH y/o de la entidad subyacente,
consiguiendo su remision.

Conclusiones. LaLHH es un cuadro grave potencialmente mortal, cuyo prondstico depende, en buena
medida, de uninicio répido del tratamiento. Mantener un alto indice de sospecha es fundamental para su
diagnostico, por |o que debe considerarse en todo paciente con SRIS sin causa aparente que se acomparia de
las alteraciones descritas.
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