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Resumen

Objetivos. Analizar € papel pronéstico de las principal es caracteristicas al momento del diagndstico
(epidemiologicas, clinicas, de laboratorio) en la supervivencia del paciente adulto con sindrome
hemofagocitico (SHF).

Material y métodos. En junio de 2013, el GEAS-SEMI cred un registro nacional (REGHEM) de pacientes
adultos con SHF. Los pacientes fueron diagnosticados de acuerdo alos criterios de la Sociedad de
Histiocitosis de 1991 (actualizacion de 2004). Se calculé ademés e HSCORE (puntuacion prondéstico) al
diagnostico.

Resultados: En enero de 2016, €l registro REGHEM incluia 116 pacientes adultos con SHF, 59% hombresy
41% mujeres, edad media al diagndéstico de 49 afios; 16% no habian nacido en Espafia. Las principales
enfermedades subyacentes fueron: infecciones cronicas en 20 (17%) casos, enfermedad
autoinmune/reumatol égica en 33 (28%), neoplasiaen 23 (22%) y trasplante en 4 (3%); los 36 (31%)

paci entes restantes no tenian enfermedad subyacente. 53% pacientes fallecieron. Los pacientes que
fallecieron eran con mas frecuencia varones (69% vs 47% en los supervivientes, p = 0,03), tenian un valor
medio més alto de ferritina sérica (6.662 vs 3.570 ng/ml, p = 0,028), un menor valor medio de Hb (7,6 vs 8,3
g/dL, p = 0,021), menor recuento medio de leucocitos (1,570 vs 2,450 x 108/L, p = 0,022), menor recuento
medio plaquetario (24.000 vs 66.000 x 106/L, p 0,001), y un mayor HSCORE en comparacion con los
supervivientes (230 vs 205, p = 0,05). De acuerdo ala enfermedad subyacente, las curvas de supervivencia
de Kaplan-Meier mostraron que la tasa de supervivencia més alta fue en pacientes con infecciones crénicas
subyacentes, mientras que la supervivencia mas baja se observé en pacientes con neoplasia subyacente (HR
2,41,1C95% 1,9 a5,3).
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Conclusiones. El SHF es una enfermedad sistémica con una tasa de mortalidad > 50% en los adultos. La
supervivencia esta significativamente reducida en los varones y en |os pacientes con neoplasias subyacentes,
asi como en pacientes que presentan al diagnostico valores de ferritina elevados, citopenias gravesy
puntuaciones altas HScore.
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