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El sindrome hemofagocitico (SHF) es una entidad caracterizada por la infiltracion diseminada de histiocitos con
eritrofagocitosis.

En cuanto a su etiologia se ha descrito formas genéticas (primarias) con elevada mortalidad y, formas
secundarias, sobre todo a infecciones o enfermedades autoinmunes con mejor pronostico.

Es un cuadro grave con una importante afectacion del estado general (fiebre, adenomegalia,
hepatoesplenomegalia, pancitopenia, hemofagocitosis, inmunodeficiencia...). Asocia una elevada mortalidad en
la edad pediatrica por su rapida evolucion al fallo multiorganico siendo, por tanto, primordial su identificacion
precoz en pacientes con fiebre y deterioro progresivo del estado general dado su caracter de urgencia médica.
Es necesario el conocimiento de sus criterios diagndsticos (y realizacion de pruebas complementarias
pertinentes) asi como, el conocimiento de sus factores desencadenantes (infeccioso, oncologico, reumatologico,
metabodlico) dado que permiten instaurar un tratamiento dirigido imprescindible para modificar el curso
fulminante de esta entidad.

El objetivo final del tratamiento consisten en la supresion y control de la hiperinflamacidn junto con la
eliminacion de las células activadas e infectadas. Debe adaptarse a la gravedad clinica de cada caso. En las
formas primarias, el unico tratamiento curativo es el trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH). En las
formas secundarias, el tratamiento va dirigido a la eliminacién de la etiologia subyacente, es decir, |la
eliminacion de la infeccidbn o inmunosupresion subyacente al cuadro. Las diferentes modalidades de
tratamiento incluidas en los protocolos de actuacion del HLH son: corticoides, inmunosupresores, citostaticos,
inmunomoduladores, anticuerpos monoclonales y agentes anticitocinas.

CASO CLINICO

* Lactante de 12 meses previamente sana que acude por fiebre de 24 horas de evolucion, irritabilidad, rechazo
de la ingesta, vomitos y diarrea.

* Exploracidon al ingreso: REG. Decaida, llanto quejoso. Normohidratado, normocoloreado. No exantemas ni
petequias. Buen relleno capilar. ACP sin hallazgos patologicos. ABD: Hepatosplenomegalia de 4 cm bajo
reborde costal. Absceso perianal.

* Pruebas complementarias:

* Pruebas de laboratorio: pancitopenia (Hb 5g/dL, leucocitos 1.240/mm3 (PMN 70/mm3, Linfocitos
1070/mm3), plagquetas 170000) con importante aumento de RFA (PCR 158.06mg/L, Procalcitonina
93.88ng/ml, Ferritina 41.154ng/ml). El estudio de subpoblaciones destaca linfopenia a expensas de células
T CD4+ y NK. Niveles elevados de CD25 soluble 41.09.

* Aspirado de meédula d6sea: no se observan blastos, existe una marcada neutropenia y aumento de
macrofagos activados y fagocitados.

* Despistaje infeccioso: se descarta existencia de CMV, VEB, Leishmania, adenovirus.

* Otros estudios complementarios para descartar enfermedad primaria tumoral o reumatologica fueron
negativos.

* Ecografia abdominal: se confirma la hepatoesplenomegalia homogénea observada clinicamente.

* Panel genético de HLH primario es negativo, aunque se diaghosticd de una mutacion del gen ELANE,
presente también en el estudio genético del padre.

* Tratamiento recibido con corticoides y etopdsido segun protocolo HLH 2004 v filgastrim para la neutropenia.

Tabla 1: CRITERIOS CLINICOS DIAGNOSTICOS DEL HLH
CONCLUSIONES: (PROTOCOLO HLH 2004). Fuente: Henter et al.6
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