
Describimos la casuística del síndrome de linfohistiocitosis hemofagocítica (LHH/SHF) en un hospital de tercer
nivel durante un período de dos años.

Abordamos: Etiología, manejo y evolución.
Concepto: Este síndrome se caracteriza por una disrregulación inmunológica, con un defecto en la función

citotóxica que perpetúa la presentación antigénica.
Las formas primarias: Suelen ocurrir en menores de 18 meses; un tercio debidas a déficit de perforinas. Su

tratamiento es el TPH (trasplante de progenitores hematopoyéticos).
Las formas secundarias: Suelen ser por infecciones, frecuentemente virus (VEB, CMV) y protozoos como

Leishmania.
Tratamiento: El de la causa desencadenante y la hiperinflamación (corticoides, inmunosupresores, citostáticos

y anticuerpos monoclonales).
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Se trata de una URGENCIA MÉDICA.
Todo Pediatra debe saber identificar un SHF en un paciente con fiebre y afectación progresiva del estado 
general.
Su diagnóstico es difícil, no cumpliendo en ocasiones todos los criterios al inicio.
Ante sospecha, se debe tratar según recomendaciones HLH94, pues su pronóstico puede ser fatal.
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INTRODUCCIÓN

RESUMEN DE LOS CASOS
Se han diagnosticado seis casos de LHH:

Cinco de ellos secundarios ( uno a VEB y cuatro a Leishmania) y el sexto es un SHF primario.

CONCLUSIONES


