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CASO CLÍNICO

-Lactante de 11 meses con proceso febril de 4 días de evolución, 

vómitos, decaimiento, distensión abdominal y edema.

-Exploración física:

• Pálidez cutánea, hematoma por venopunción.

• Faringe hiperémica, otoscopia normal.

• ACP normal.

• Abdomen: Hepatomegalia palpable de 2 traveses y esplenomegalia 

de 3 traveses.

• Neurológico normal para su edad. 



-Bioquímica: PCR 2,9 mg/dL PCT 2,93 ng/mL GOT 345 U/L GPT 508 U/L 

GGT 344 U/L // Iones normales. LDH 474 U/L Ferritina 1.138 𝜇g/L

Triglicéridos 868 mg/dL

-Hemograma: Leucocitos 13.600/𝜇L Neutrofilos 350/𝜇L  Hb 7,7 g/dL

Plaquetas 30.000/𝜇L

-Coagulación: Fibrinógeno de Claus 47 mg/dL.

-Sangre periférica: Linfocitosis con abundantes linfocitos de aspecto

activado. No células inmaduras de aspecto blástico. A descartar

proceso infeccioso/vírico. Neutropenia grave. Anemia microcítica. 
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Síndrome Hemofagocítico

• Definición: proceso de hiperinflamación grave y potencialmente letal, caracterizado

por una disfunción inmunitaria profunda. Se manifiesta como una activación

descontrolada del sistema inmune que conduce a una tormenta de citoquinas y 

daño tisular.

• Fisiopatología: el núcleo patogénico es el fallo de la vía citotóxica dependiente de 

perforina y granzima b.

Figura 1. Adaptada de Deza Leon M, et al. Infectious diseases evaluation of the child with suspected 

hemophagocytic lymphohistiocytosis. J Pediatr Infect Dis Soc. 2024;13(3):página 223.



CRITERIOS 
DIAGNÓSTICOS

• El diagnóstico se establece con una mutación genética compatible o cumpliendo al 

menos 5 de los 8 criterios internacionales.

1.Fiebre: ≥38,5∘C

2.Esplenomegalia: Detección clínica o por imagen

3.Citopenias (≥2 líneas): Hb < 90 g/L (neonatos < 100 g/L); Plaquetas < 100 x 109/L; 

Neutrófilos < 1 x 109/L

4.Hipertrigliceridemia y/o Hipofibrinogenemia: Triglicéridos ≥265 mg/dL y/o 

Fibrinógeno ≤150 mg/dL

5.Hemofagocitosis: En médula ósea, bazo o ganglios linfáticos

6.Actividad de células NK: Baja o ausente

7.Ferritina ≥500 ng/mL

8.CD25 soluble (sIL-2R) ≥2.400 U/mL
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS :

-Aspirado Nasofaríngeo (PCR): Positivo Rinovirus/Enterovirus y 

Parainfluenza.

-Hemocultivo negativo.

-PCR Leishmania no se detecta.

-Serología: Ac. heterófilos VEB Positivo. 

-PCR VEB no se detecta.
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Síndrome Hemofagocítico: Clasificación

• Primario (Hereditaria): debido a mutaciones genéticas que afectan la 

citotoxicidad de las células natural killer (NK) y linfocitos T.

• Secundario (Adquirida): resultado de una respuesta inmunitaria masiva ante un 

trigger infeccioso, neoplásico o autoinmune. En pediatría, la etiología viral es la 

causa más frecuente de sHLH.



ETIOLOGÍA INFECCIOSA
VIRAL: 

• Herpesviridae: Virus de Epstein-Barr (EBV) , 

Citomegalovirus (CMV), Virus del Herpes Simple (HSV) y 

Virus Varicela-Zóster (VZV).

• Enterovirus: Riesgo crítico y fulminante en etapa 

neonatal.

• Virus Respiratorios: Adenovirus, Influenza, Parainfluenza

y SARS-CoV-2.

• Otros: Virus de Inmunodeficiencia Humana (HIV), 

Parvovirus B19 y Parechovirus 3.



-Inicio Dexametasona a 10mg/m2/día en dos dosis el 

segundo día de ingreso.

-A los dos días de tratamiento:

• Mejoría de criterios analíticos (Ferritina 264 𝜇g/L, 

Neutrófilos 2.630/𝜇L, Plaquetas 176.000/𝜇L, Fibrinógeno 

103 mg/dL) pese a persistencia de Hemoglobina de 8 

g/dL.

• Hepatomegalia y esplenomegalia no palpables a 

exploración física. 

• Mejoría estado general, manteniéndose afebril.
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GUÍA CONSENSO 2022 
PUNTOS CLAVE

• No retrasar la terapia. El inicio de la terapia dirigida al SHF no debe posponerse

mientras se espera a resultados de pruebas si existe una alta sospecha del mismo

• Diagnóstico. Los criterios diagnósticos del HLH-2004 sirven de guía práctica para el 

diagnóstico en pacientes pediátricos, 4 o más criterios han demostrado tener una

sensibilidad del 95% y especificidad del 93%, siendo suficiente para iniciar tratamiento.

• Soporte vital. El manejo agresivo en la UCIP (ventilación, vasopresores, reemplazo

renal) es crucial; el SHF no es una contraindicación para el soporte de vida

extracorpóreo como puente al tratamiento específico

• Alta mortalidad. A pesar de los avances, el HLH pediátrico mantiene tasas de 

mortalidad elevadas (36–40%), a menudo debido a diagnósticos tardíos.
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CONCLUSIONES

• El Síndrome Hemofagocítico debe sospecharse en todo paciente con una respuesta

inflamatoria inexplicada o desproporcionada, que no responde al tratamiento estándar.

• Sigue siendo un desafío diagnóstico por el solapamiento clinico con otros procesos

hiperinflamatorios como la sepsis. 

• La causa más frecuente de SHF secundario en edad pediátrica es viral. Sin embargo, 

incluso ante un desencadenante viral claro, es altamente recomendable realizar pruebas

genéticas, ya que las formas primarias suelen debutar tras una infección común.

• El diagnóstico y tratamiento precoz siguen siendo determinantes en el pronóstico de este

proceso hiperinflamatorio por su elevada mortalidad en el paciente pediátrico.  



BIBLIOGRAFÍA
1.Si SJ, Tasian SK, Bassiri H, Fisher BT, Atalla J, Patel R, et al. Diagnostic Challenges in Pediatric Hemophagocytic

Lymphohistiocytosis. J Clin Immunol. 2021;41(6):1213-1218.

2. Imashuku S, Morimoto A, Ishii E. Virus-triggered secondary hemophagocytic lymphohistiocytosis. Acta Paediatr. 

2021;110(10):2729-2736. 

3.Verkamp B, Jordan MB, Allen CE. Pediatric hemophagocytic lymphohistiocytosis: current conceptualization, diagnosis, and 

treatment. Blood. 2026;147(10): 1019-1036

4.Barre V, Marret S, Mendel I, Lesesve JF, Fessard Cl. Enterovirus-associated haemophagocytic syndrome in a neonate. Acta

Paediatr. 1998;87(4):469-471.

5.Hines MR, von Bahr Greenwood T, Beutel G, Beutel K, Hays JA, Horne A, et al. Consensus-Based Guidelines for the Recognition, 

Diagnosis, and Management of Hemophagocytic Lymphohistiocytosis in Critically Ill Children and Adults. Crit Care Med. 2022; 

50(5): 860-872. 

6.Hu H, Yu S, Zhang J, Zhang H. Hemophagocytic lymphohistiocytosis in a neonate with enterovirus infection: Case report and 

literature review. IDCases. 2025; 40:e02177.

7.Deza Leon M, Otto WR, Danziger-Isakov L, Kumar A, Scaggs Huang F. Infectious Diseases Evaluation of the Child With Suspected 

Hemophagocytic Lymphohistiocytosis. J Pediatric Infect Dis Soc. 2024;13(3):220-227.

8.Katsibardi K, Moschovi MA, Theodoridou M, Spanakis N, Kalabalikis P, Tsakris A, et al. Enterovirus-associated hemophagocytic

syndrome in children with malignancy: report of three cases and review of the literature. Eur J Pediatr. 2008; 167(1):97-102.



SÍNDROME HEMOFAGOCÍTICO 

SECUNDARIO: 

Causas y Manejo

diegogarciamanez@gmail.com


