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Sr. Editor: El sindrome hemofagocitico (SHF), también
llamado linfohistiocitosis hemofagocitica, es una patologia
considerada dentro del grupo de las histiocitosis. Causado por
una alteracion en la regulacion de los macrofagos, origina una
produccion descontrolada de citoquinas por linfocitos T e his-
tiocitos activados, que provoca finalmente una activacion per-
sistente del sistema inmune [1].

Dependiendo de su clasificacion encontramos el SHF pri-
mario o familiar y el SHF secundario o reactivo a diferentes
enfermedades, entre ellas las infecciones y las enfermedades
autoinmunes [2].

El diagnostico definitivo se basa en los hallazgos clinicos
(fiebre persistente, erupcion cutanea, artralgia y esplenomega-
lia), analiticos (citopenia, hipofibrinogenemia, hipertrigliceride-
mia), histologicos (hemofagocitosis) y moleculares establecidos
por el por el Study Group of the Histiocyte Society y posterior-
mente modificados en 2004 [3].

Ha sido relacionado de forma excepcional como complica-
cion de la leishmaniasis visceral, también conocida como kala-
azar o fiebre negra, una enfermedad parasitaria endémica en
ciertas zonas geograficas como el drea mediterranea. Esta aso-
ciacion origina particularidades en el caso clinico: caracteristi-
cas clinico-patoldgicas comunes, complejidad en el diagndstico
de la parasitosis y distinto enfoque terapéutico.

Presentamos el caso de una paciente de 24 afios que debu-
to con fiebre de 20 dias de evolucion, inicialmente intermitente
y en laen la Ultima semana persistente, mal estar general, aftas
orales dolorosas, artromialgias y pérdida de peso, sin foco in-
feccioso aparente.

Antecedentes personales de hipogonadismo hipergona-
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dotropo secundario a sindrome de Turner parcial en mosaico,
enfermedad celiaca y sindrome pluriglandular autoinmune tipo
2, con debut diabético en el primer afio de vida, hipotiroidismo
primario a los 18 afos y enfermedad de Addison un afio mas
tarde.

En la exploracion presentaba fiebre, afectacion del estado
general, palidez mucocutanea y esplenomegalia palpable. No
se apreciaron lesiones cutaneas ni adenopatias. La auscultacion
cardiorrespiratoria resultd anodina.

El estudio inicial de laboratorio puso de manifiesto la pre-
sencia de anemia, trombopenia y leucopenia asi como eleva-
cion de transaminasas, LDH y PCR. La pancitopenia se agravo
durante la evolucion del cuadro clinico, con posterior recupe-
racion gradual de la misma (figura1).

Se completo el estudio con pruebas de laboratorio, de ima-
geny aspirado de médula dsea, destacando una hipergammag-
lobulinemia policlonal, hipofibrinogenemia, aumento de trigli-
céridos y ferritina y serologia frente a Leishmania donovani
positiva (Ig G:1/1280, Ig M:1/100).

El TAC toracoabdominal mostrd hepatoesplenomegalia
homogénea y un ligero derrame pleural.

El aspirado de médula osea reveld una médula hiperrege-
nerativa, con numerosos fenomenos hemofagociticos, aunque
sin visualizacion de parasitos. La deteccion de DNA de Leishma-
nia mediante PCR en el aspirado resulté positiva.

Se diagnosticd Leishmaniasis visceral con sindrome hemo-
fagocitico secundario.

Se inicid tratamiento con anfotericina liposomal intrave-
nosa, que produjo una reaccion infusional grave, por lo se in-
dico glucantime intramuscular, con buena tolerancia y mejoria
clinica. En el control realizado tras completar el tratamiento, la
paciente estaba asintomatica, con recuperacion completa de
la pancitopenia, PCR frente a L. donovani en sangre periférica
negativa y normalizacion de cifras de triglicéridos, ferritina y
fibrindgeno. Finalmente, se realizd el estudio genético de lin-
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fohistiocitosis hemofagocitica familiar mediante secuenciacion
masiva, que descartd una causa primaria del SHF.

Se piensa que en la etiologia del SHF, estd implicada una
inflamacion multisistémica que amenaza la vida, causada por
multiples moléculas de interleuquinas, factor de necrosis tumo-
ral alfa, interferon gamma, factores inflamatorios producidos por
células tisulares y linfocitos T que originan un efecto tdxico en el
organismo. Como causa secundaria del SHF, entre los trastornos
autoinmunes, la causa principal es el lupus eritematoso sistémi-
co, sequido de enfermedad de Still en adultos, artritis reumatoi-
de, sindrome de SjGgren y esclerosis sistémica [4].

Encontrar un determinante infeccioso en un paciente
diagnosticado de SHF no debe obviar el estudio genético en
busca de una predisposicion que viene dada en el SHF primario.
En esta paciente, finalmente se descarto la causa primaria me-
diante estudio genético [2].

Es el primer caso descrito en la literatura que vincula el
sindrome de activacion de macréfagos con la enfermedad ce-
liaca y sindrome pluriglandular autoinmune tipo 2 [5].

Este caso excepcional demuestra la dificultad en el diag-
nostico y manejo de una paciente con importante base auto-
inmune y sindrome hemofagocitico secundario a leishmaniasis
visceral. Pretendemos una mayor conciencia de este posible
diagnostico entre los médicos que tratan a pacientes con cli-
nica similar.
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