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Resumen

Objetivos. Conocer las caracteristicas clinicas y los factores predisponentes de los pacientes adultos
diagnosticados de sindrome hemofagocitico en nuestro centro.

Métodos: Se revisaron retrospectivamente las historias clinicas de pacientes mayores de 16 afios con
diagndstico de sindrome hemofagocitico atendidos en nuestro hospital, que cubre un érea de 419.000
habitantes, desde 2003 hasta 2013. Se seleccionaron |0s casos que reunian |os criterios diagnosticos
propuestos en 2004 por la Sociedad de Histiocitosis. Se recogieron variables epidemiol bgicas, clinicas,
analiticas, factores desencadenantes y predisponentes, tratamiento y evolucion. Los datos se analizaron en €
programa estadistico SPSS 19.0.

Resultados: En €l periodo a estudio, 19 pacientes cumplian nuestros criterios de inclusion. La media de edad
fuede 51,11 + 20,6 afos (rango: 17-79 afios). 11 hombres (57,9%) y 8 mujeres (42,1%). Latasade
incidenciafue de 0,45 por 100.000 hab/afio. 15 pacientes (78,9%) tenian nacionalidad espariola, 2 (10,5%)
marroqui, 1 (5,3%) nigerianay 1 (5,3%) rumana. El factor desencadenante mas frecuente fue lainfeccion
(11/19, 57,9%). Laenfermedad predisponente mas frecuente fue la neoplasia (13/19, 68,4%), seguida de
enfermedades autoinmunes (5/19, 26,3%). 3 pacientes presentaban mas de un factor predisponente. La
neoplasia mas frecuente fue la hematol 6gica (11/13, 84,6%) y entre éstas, € linfoma (8/11, 72,7%). La
enfermedad autoinmune mas frecuente fue la artritis reumatoide (2/5, 40%). La infeccidn desencadenante
mas frecuente fue en igual proporcion por VEB (3/11, 27,3%) y por Leishmania (3/11, 27,3%), seguidade la
tuberculosis (2/11, 18,2%). La clinica mas frecuente fue fiebre (100%), esplenomegalia (57,9%), afectacion
pulmonar (52,6%), hepatomegalia (47,4%), adenopatias (31,6%) y af ectacion gastrointestinal (31,6%). Los
hallazgos analiticos fueron: Hb 9 g/dl, plaguetas 100 x 109/L, leucocitos 4 x 109/L y neutrofilos 1 x 109/L en
el 52,6%, 89,5%, 94,7% y 31,6% de |los casos respectivamente, LDH elevadaen el 73,7%, fibrindgeno 1,5
g/L (6/14, 42,8%), sodio 135 mmol/L (7/16, 43,7%), transaminasas elevadas (12/18, 66,6%), fosfatasa
alcalinaelevada (7/17, 41,17%), coagulopatia (8/18, 44,4%), triglicéridos > 150 mg/dl (4/14, 28,6%),
triglicéridos > 265 mg/dl (10/14, 71,4%) y ferritina elevada (> 500 ng/dl) en &l 100% de |os casos, siendo de
> 1.000 ng/ml en el 57,9%. En todos |os pacientes se realiz6 aspirado de médula 6sea que fue positivo para
hemofagocitosis en €l 84,2%. En 7 pacientes (36,8%) se confirmo la hemofagocitosis en la biopsia de médula
Osea. Ademés del tratamiento de la enfermedad subyacente, 16 pacientes (84,2%) recibieron
glucocorticoides, 3 (15,8%) inmunosupresores, 7 (36,8%) inmunoglobulinasy 12 (63,3%) quimioterapia,
entre los cuales 5 recibieron etoposido (41,7%). 9 pacientes (47,36%) mejoraron con €l tratamiento. 10
pacientes (52,63%) fallecieron.
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Discusion: A pesar de tratarse de una enfermedad rara con unaincidencia descrita en laliteratura de
0,12/100000 habitantes/afio, en nuestro estudio se objetivé unaincidencia que casi cuadriplicalareportada.
L as infecciones més frecuentes fueron por Leishmania, quiza por la prevalencia de este parasito en nuestra
areageogréfica, y el VEB probablemente por una reactivacion de unainfeccion cronicaen el contexto de las
neopl asi as hematol 6gicas que fueron las enfermedades subyacentes més frecuentes. Se han descrito pocos
casos de TBC en el sindrome hemofagocitico, por tanto 2 casos de 19 pacientes son un dato interesante. Casi
latotalidad de los pacientes fall ecidos tenia una neoplasia hematol 6gica por 1o que es probable que €l exitus
estuviese ademas relacionado con su enfermedad de base sin poder excluir la sepsis o € fallo multiorganico

asociado.

Conclusiones. Se diagnostica cada vez mas en adultos con unaincidencia de 0,45/100.000 personas/afio en
nuestra poblacion de estudio. En nuestro estudio el desencadenante mas frecuente fue lainfecciony la
enfermedad predisponente més frecuente las neoplasias hematol 0gicas. Presenta elevada mortalidad, siendo

en nuestro estudio de mas del 50%.
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