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Introduccién: La histiocitosis hemofagocitica reactiva (HHR) es una proliferacion no
maligna de histiocitos maduros en médula 6sea, ganglios linfaticos, higado y bazo. Se
asocia a infecciones (viricas, bacterianas, fungicas o parasitarias) y neoplasias. En la
patogenia hay disminucién de la actividad de las células NK, activacion de los
linfocitos T helper y aumento de la produccion de citoquinas (IFN-g, IL-1, II-2, IL-8,
TNF-a y M-CSF).

Caso 1: Mujer de 41 afios que consulta por cuadro febril de 24 horas de evolucion. El
hemograma es normal con presencia de linfocitos estimulados. Un mes antes presenta
cuadro de infeccion respiratoria de vias altas tratada con antibiéticos con mejoria
transitoria. La serologia frente a CMV, VEB, VHB, VHC, VIH es negativa. La enferma
empeora progresivamente con alteracion de pruebas de funcion hepatica y
pancitopenia severa. Presenta ictericia, exantema maculopapular diseminado,
hepatoesplenomegalia y edemas maleolares. Ademas aumento de LDH,
hipoproteinemia y caracteristicamente hiperferritinemia, hipofibrinogenemia e
hipertrigliceridemia. Con estos datos y ante la sospecha de HHR se realiza aspirado y
biopsia de médula 6sea donde se observa la presencia de histiocitos y ocasionales
fendmenos de hemofagocitosis. La enferma no evoluciona favorablemente y fallece a
las 48 horas. Se detecta ADN de VEB en suero por PCR.

Caso 2: Varén de 77 afios que presenta desde hace un mes cuadro constitucional,
febricula y disuria. A la exploracion se aprecia hepatoesplenomegalia ligera y
exantema eritematoso puntiforme en extremidades inferiores. Presenta aumento de
LDH, transaminasas, triglicéridos y leucotrombopenia moderada. El estudio medular y
biopsia hepatica son normales. Las serologias frente a CMV, Hepatitis, VEB, VIH y
VHS, son negativas. Se inicia antibioterapia empirica sin respuesta. Ante la aparicién
de hiperferritinemia, hipofibrinogenemia y acentuacién de la pancitopenia se sospecha
HHR vy se repite el aspirado medular con observacion de una proliferacion de
histiocitos del 35%. Se inicia tratamiento con Etopésido y Dexametasona aunque sin
respuesta, falleciendo a las 24 horas por fallo hepatico. Se detecta ADN de CMV en
MO por PCR.

Conclusién: Las HHR asociadas a infecciones viricas son procesos de muy mal
pronéstico. Tienen comienzo agudo, aunque pueden tener prédromos de semanas de
duracion. La clinica consiste en afectacion del estado general, fiebre, adenopatias,
hepatoesplenomegalia, y ocasionalmente erupcién cutanea. Desde el punto de vista
analitico aparecen citopenias de intensidad variable y caracteristicamente aumento de
triglicéridos, transaminasas, LDH y ferritina. Es frecuente la hipofibrinogenemia. En
estadios iniciales el estudio de médula 6sea o de tejidos pueden ser normales. Se
hace necesaria la confirmacién de la infeccién por deteccién de ADN viral por PCR en
tejidos o suero.



