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Se informa el caso de un joven de 14 afios
con hemoglobinopatia SC que tuvo un sindro-
me hemofagocitico (SH) secundario a
salmonelosis. Se discuten las caracteristicas
de este sindrome y su diagnostico diferencial.
Se hace enfasis en la importancia de conside-
rarlo entre las posibilidades diagnosticas dada
la frecuencia en Colombia de las infecciones
que pueden desencadenarlo, a saber: tubercu-
losis, salmonelosis y leishmaniasis.

INTRODUCCION

n 1939 Scott y Rob-Smith describieron la

reticulosis medular histiocitica, caracteriza-
da por aparicién subita de fiebre, hepatoespleno-
megalia, linfadenopatia, pancitopenia, ictericia y
marcada infiltracion tisular de histiocitos con propie-
dades hemofagociticas. En la actualidad se la co-
noce con el nombre de histiocitosis maligna (HM)
(1); se han informado muchos casos con evolucion
rapidamente progresiva y fatal (2,3). Recientemen-
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te se ha documentado la existencia de otra entidad
con caracteristicas clinicas similares, con prolifera-
cion de histiocitos maduros hemofagociticos, se-
cundaria a infecciones virales, bacterianas,
micéticas o parasitarias (4,5) y transitoria si se com-
bate la enfermedad infecciosa de base. Se la ha
denominado sindrome hematagocitico (SH).

Informamos el caso de un joven de 14 afios en
quien se documentd este sindrome secundario a
salmonelosis en presencia de hemoglobinopatia SC.
Se discuten las caracteristicas clinicas, de laborato-
rio e histolgicas y el diagnéstico diferencial.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo masculino de 14 afos y raza
negra, remitido de Quibdé (Chocé) por presentar
fiebre, astenia, dolores 6seos, diarrea y marcado
deterioro del estado general de un mes de evolucion.
Al examen fisico se hallaron: temperatura: 38.52 C,
pulso: 100/min, adenopatias axilares bilaterales, he-
patomegalia, polo esplénico, dolor en el esternén y
a la palpacién de humeros, fémures y articulaciones
coxofemoral y sacroiliaca derechas. Los examenes
de laboratorio mostraron: hemoglobina: 9.5 gm/dl;
hematocrito: 28%,; reticulocitos: 3%; sedimentacién
40 mm/hora; leucocitos: 10.200/mm.c; neutréfilos:
66%; eosindfilos: 4%; linfocitos: 20%; monocitos:
10%,; plaquetas: 280.000/mm.c; Coombs directo: ne-
gativo; pruebas de coagulacion normales; fosfatasas
alcalinas: 316U/dl; bilirrubinas y aminotransferasas
normales. Radiografias de térax, caderas y sacroilia-
cas normales. En ambos himeros se cbservaron
lesiones liticas, esclerosis y formacién de nuevo
hueso en la médula, con elevacién peridstica y en-
grosamiento cortical. Los hemocultivos fueron nega-
tivos; el mielocultivo fue positivo para Saimonella
spp. La electroforesis de hemoglobina mostré un

patrén S de 48.8%, C de 48.8% y fetal de 2.4%. El
aspirado de médula 6sea demostré hipocelularidad
con marcada infiltracion de histiocitos maduros, con
gran actividad hemofagocitica (Figuras N%s 1y 2); la
gamagrafia de pelvis con tecnecio 99 no mostré
lesiones sacroiliacas ni coxofemorales. Con el diag-
néstico de salmonelosis fue tratado con cloranfenicol
durante tres semanas; hubo desaparicién de la fie-
bre, las adenopatias y las visceromegalias. La biop-
sia de médula dsea practicada al término del
tratamiento mostré hipercelularidad de las tres series
hematopoyéticas y escasos histiocitos. El paciente
fue dado de alta asintomatico a los 28 dias.

DISCUSION

Desde la descripcion en 1939 de la HM, enferme-
dad del sistema monocito-macréfago de curso fatal,
se han informado varias series de pacientes con
evolucién igualmente mortal (1,2,3). Sin embargo, en
1975 Chandra (6) informé 2 pacientes con manifesta-
ciones clinicas similares y hemofagocitosis que se
recuperaron al tratar adecuadamente las infecciones
asociadas. Posteriormente Risdall en 1979 (4) y
Mckeena en 1981 (7), sugirieron el nombre de sin-

Figuras 1y 2. Histlocitos maduros, con hemofagocilosis. No se demuestra la presencia de formas neoplasicas.
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drome hemofagocitico para una entidad con carac-
teristicas semejantes ala HM, pero con histiocitos no
neoplasicos, maduros, con gran actividad fagocitica,
relacionada con una infeccién viral y con recupera-
cién total en 70% de los casos. Recientemente se ha
descrito este sindrome asociado a infecciones bac-
terianas, (5,8,9), parasitarias (5,10), micéticas (5) y
también a neoplasias sin infeccion (5). A esta nueva
entidad se la ha denominado sindrome hemofagoci-
tico (SH) (8) o histiocitosis hematofagica (5). Clinica-
mente se manifiesta por fiebre (90 a 100%),
adenopatias (35 a 50%), hepatoesplenomegalia (35
a 55%) y brote cutaneo (20%); la totalidad de los
pacientes presentan alguna citopenia y la mitad una
coagulopatia (5). En la mayoria de los enfermos
(70%) se encuentra una entidad de base como
colagenopatias, SIDA, inmunosupresién por drogas,
neoplasias o esplenectomia lo que sugiere algun tipo
de compromiso inmune (4,5,7). La diferencia con la
HM la establecen principalmente las caracteristicas
citolégicas de maduracién normal de los histiocitos,
mayor actividad fagocitica y especialmente la recu-
peracién completa después de controlar la infeccién
(4,5,7). En algunos casos dudosos, la histoquimica
o los anticuerpos monoclonales pueden ser de utili-
dad (5,11).

El caso descrito present6 la mayoria de las carac-
teristicas anteriormente anotadas; la infeccién por
Salmonella, documentada por mielocultivo y proba-
blemente la hemoglobinopatia SC por el trastorno
inmunolégico que ocasiona (12), fueron las causas
precipitantes. No present6 coagulopatia ni brote co-
mo ocurre en 50 y 80% de los pacientes, respectiva-
mente (5); tuvo anemia sin otras citopenias debido
probablemente a que se encontraba en estadio tem-
prano del sindrome (4). Las manifestaciones ¢seas
no hacen parte del SH; las artralgias transitorias y los
hallazgos radiolégicos en los hiumeros son debidos
a la hemoglobinopatia SC. Lo primero por infartos
sinoviales y en hueso yuxtaarticular (13,14) y lo
segundo por infartos en médula y cortical (13,15). La
osteomielitis sobreagregada, suceso frecuente en
estos pacientes, se excluyd por su curso clinico.

Dado que en nuestro medio son frecuentes algu-
nas de las infecciones productoras de SH (tubercu-
losis, salmonelosis, leishmaniasis, etc.) es necesario
sospechar la presencia de hemofagocitosis para es-
tablecer el diagnéstico diferencial entre SHy HM ya
que a pesar de ser ambas alteraciones del sistema
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monocito-macréfago y de tener semejanzas clinicas,
sus implicacionmes pronésticas y terapéuticas son
distintas.

SUMMARY

HEMOPHAGOCYTIC SYNDROME AND SAL-
MONELLOSIS IN A PATIENT WITH SC
HEMOGLOBINOPATHY

We report a case of hemophagocytic syndrome
occurring in a 14 year old boy with SC
hemoglobinopathy and salmonellosis; the clini-
cal features of the syndrome are discussed; the
need to consider this syndrome in the differen-
tial diagnosis is emphazised, since several of
the infections that may lead to it- tuberculosis,
salmonellosis, leismaniasis- are frequently
found in colombian patients.
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