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Introduccién: Se conoce como sindrome de activacién macrofagica (SAM) al sindrome de linfohistiocitosis hemofagocitica secundario a enfermedades reumatoldgicas. Se caracteriza por
tratarse de un sindrome inflamatorio agudo y grave, que puede poner en riesgo la vida del paciente, por lo que es primordial la sospecha clinica y rapida actuacion.

Caso clinico: Se trata de un paciente vardn de 26 afios con diagndstico reciente de LES que habia iniciado tratamiento con hidroxicloroquina 400MG/dia y prednisona en pauta descendente,
afiadiendo posteriormente Micofenolato Mofetilo 500MG/12horas. Un mes después presentdé empeoramiento clinico, predominando astenia, pérdida de peso, sudoracidon nocturna vy fiebre,
por lo que se decidid ingreso hospitalario. En la exploracidn fisica se constaté fiebre y adenopatias submaxilares y laterocervicales. Se realizaron distintas pruebas complementarias a fin de
descartar un proceso infeccioso y un control analitico, con elevacidon de GOT, GPT y GGT, LDH 658UI/L, PCR 7mg/dL, C3 65mg/dL, C4 18mg/dL y linfopenia de 700/mm . Se solicité un PET-TAC, a
descartar proceso linfoproliferativo, detectandose multiples adenopatias hipermetabdlicas supra e infradiafagmaticas, por lo que se propuso biopsia excisional. Posteriormente la fiebre se hizo
persistente, aumentd la ferritina a 22.407ng/ml, LDH 8491U/L, empeorod el perfil hepatico, TG 484 mg/dL, hemoglobina 11,8g/dL, leucopenia 2.400mm , neutropenia 1.700mm vy linfopenia
600mm . La histologia fue de linfadenitis necrotizante, con presencia de histiocitos con eritrocitos intracitoplasmaticos. Con el diagndstico de SAM se consensud con hematologia tratamiento
bajo el protocolo HLH 2004, con dexametasona 10mg/m?, ciclosporina 125mg/12 horas y 2 bolos de Etopdsido a la semana de 150 mg/m?. Desde el inicio del tratamiento el paciente presentd
mejoria clinica y analitica franca, y se decidié alta hospitalaria a las 2 semanas de tratamiento. Se mantuvo dexametasona y ciclosporina, y se afiadié filgrastim 300mcg/24h durante 3 dias,
cotrimoxazol y valaciclovir.

A los 4 dias del alta el paciente consulté por lumbalgia aguda. Se realizé un control analitico, donde se evidencié Hb 8,6g/dL, leucopenia 700mm , neutropenia Omm , linfopenia 600mm , y se
realizd una resonancia magnética de columna, sin hallazgos patoldgicos. Ante mielosupresion grave como reaccidn adversa a etopdsido y lumbalgia aguda en contexto del uso de filgrastim se
inicié tratamiento con pegfilgrastim y darbepoetina alfa, con mejoria del hemograma, pero elevacion de ferritina a 25.141ng/ml y LDH 1.1421U/L, por lo que se asocié Anakinra 100mg sc/dia,
con mejoria analitica, presentado al alta una ferritina de 6.200ng/dL, LDH 1.0001U/L, Hb 9g/dL, leucocitos 36.000mm , neutrofilos 31.200mm vy linfocitos 4.000mm (reactivos a la
estimulacion). Al alta se mantuvo tratamiento con Anakinra, dexametasonay ciclosporina.

Seis meses después el paciente ha normalizado parametros analiticos y continua estable clinicamente manteniendo tratamiento con Anakinra.

Discusidn: El protocolo HLH de 2004 se instauré para la linfohistiocitosis hemofagocitica primaria, pero no existe acuerdo sobre su uso en formas secundarias. Dados los efectos adversos que
padecié nuestro paciente declinamos mantenerlo. Para el SAM son multiples los tratamientos descritos a partir de series de casos. Los corticoides constituyen el tratamiento de eleccion,
preferentemente en forma de bolos, pudiendo asociar Ciclosporina. En casos refractarios se ha descrito el uso de Ciclofosfamida, Tocilizumab, Rituximab o Anakinra. En cuanto al Anakinra, se
han presentado sobre todo casos en Enfermedad de Still, pero también en LES.



