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RESUMEN

El sindrome hemotfagocitico (SHF) es un trastorno infrecuente de la
inmunorregulacion, cuyas manifestaciones clinicas son fiebre, hemofagoci-
tosis, hepatoesplenomegalia, pancitopenia, linfadenopatias, hipertrigliceri-
demia y coagulopatia. Puede cursar también con afectacién pulmonar, fra-
caso renal agudo o sindrome de secrecion inadecuada de ADH (SIADH).

Se ha descrito asociado a mudltiples enfermedades, destacando los
linfomas, sobre todo de células T, infecciones y enfermedades sistémi-
cas, entre otras entidades.

Las células hematopoyéticas son fagocitadas por monocitos y macré-
fagos en los ganglios linfaticos, médula dsea, higado y bazo, lo que cons-
tituye un criterio diagnéstico del SHF.

El tratamiento es dificil e incluye medidas de soporte y de las altera-
ciones de coagulacién asi como corticoides sistémicos a altas dosis e
inmunosupresores, aunque en la mayorfa de ocasiones no hay respuesta
al tratamiento y la evolucién es fatal.

Los linfomas T que afectan al tejido celular subcutdaneo y simulan
una paniculitis han sido clasificados recientemente como linfomas cuta-
neos de células T (LCCT), siendo infrecuente su presentacion como
nédulos inflamatorios en extremidades inferiores.
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ABSTRACT

Haemophagocytic syndrome is a rare disorder of immune regula-
tion. Clinical features are fever, haemophagocytosis, hepatosplenome-
galy, pancitopenia, lymph nodes enlargement, hypertriglyceridaemia
and coagulopaty. Systemic findings may also include pulmonary infiltra-
tes, renal failure and an inappropriate antidiuretic state.

It has been described associated to many diseases, like lymphomas,
most of them T-cell lymphomas, infections and systemic diseases, among
other entities.

Haemopoietic cells are actively ingested by monocites and macro-
phages in lymph nodes, bone marrow, liver and spleen. This is a diag-
nostic criteria for haemophagocytic syndrome.

The treatment of Haemophagocytic syndrome is difficult and requires
intensive supportive therapy, treatment of coagulopaty disorders, high-dose
corticosteroids and immunosuppressive treatment, although in most cases
there is no response to treatment and the evolution is fatal.

The T-cell lymphomas that involve subcutaneous tissue and simulate
panniculitis are classified recently as primary cutaneous T-cell lympho-
mas, and their presentation as inflammatory nodules of the legs are
uncommon.
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INTRODUCCION

El sindrome hemofagocitico (SHF) es un trastorno raro, en
muchas ocasiones de evolucion fatal, de la inmunorregulacién
caracterizado por la activacién y produccién incontrolada no
maligna de linfocitos y macréfagos, que provoca una sobrepro-
duccién de citoquinas, responsables de la mayorfa de hallazgos
clinicos, como fiebre, hemofagocitosis, hepatoesplenomegalia,
pancitopenia, hipertrigliceridemia y coagulopatia (1).

Se ha descrito asociado a linfomas, la mayoria de ellos de
células T, infecciones y a enfermedades sistémicas, entre otras
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entidades (2).

Las células hematopoyéticas son fagocitadas por monoci-
tos y macréfagos en varios 6rganos, incluyendo ganglios lin-
faticos, médula dsea, higado y bazo (3), lo que constituye un
criterio diagnéstico del SHF.

Por otra parte, es infrecuente la presentacion de un linfoma
como nodulos inflamatorios en extremidades inferiores que
clinicamente simulan una paniculitis. Este tipo de linfomas T
que afectan al tejido celular subcutaneo y simulan una panicu-
litis se han clasificado como linfomas primarios cutineos de
células T (LCCT) (4.,5).
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