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INTRODUCCION:

Linfohistiocitosis Hemofagocitica (LHH) es un sindrome clinico grave, potencialmente fatal, caracterizado por una activacion patoldgica del
sistema inmune y una respuesta hiperinflamatoria que lleva al dafio multiorganico con alta mortalidad. Puede ser primaria o secundaria a
infecciones, enfermedades autoinmunes, neoplasias y ahora se ha descrito en casos post inmunoterapia. En este grupo, los linfomas representan
la principal causa, aunque un pequefio porcentaje se vincula al linfoma de Hodgkin (LH).

CASO CLINICO:

Hombre, 40 afios VIH, adherente a terapia (CD4 153, carga viral LDL), con 4 meses de fiebre intermitente, sudoracion nocturna, baja de peso,
ictericia y dolor epigastrico. Al examen fisico ictericia, adenopatia cervical 1.5 cm e inguinal de 2 cm y hepatoesplenomegalia. Laboratorio Hb
5g/dL, leucocitos 2.93x103/uL, plaquetas 92000x103/uL, bilirrubina total (BT) 12mg/dL predominio directo con patrén colestasico, coagulopatia y
PCR 380. Tomografia (TC) con adenopatias supra e infra diafragmaticas de hasta 2 cm y hepatoesplenomegalia. Estudio microbiolégico negativo.
Evoluciona febril persistente, con pancitopenia, ferritina >7500, triglicéridos (Tg) 199, fibrinégeno 378, y un HSCORE de 203 puntos. Mielograma
con escasa celularidad, sin hemofagocitosis. Recibe antibiéticos por sepsis de foco abdominal, con mejoria clinica, regresion de adenopatias y de
disfunciones. Se realiza biopsia ganglionar cervical y es dado de alta. Reingresa a las 2 semanas por sindrome febril e ictericia. ExAmenes con
pancitopenia, BT 45 mg/dL, coagulopatia y falla renal, ferritina >7500, Tg 238, fibrindgeno 698. TC progresion de hepatoesplenomegalia y
adenopatias. Evoluciona con falla organica mdltiple, se inicia manejo como LHH HSCORE 236 (99%), con inmunoglobulina IV, dexametasona y
etoposido al 50% por disfuncién hepatica, con leve mejoria clinica y de laboratorio. Biopsia hepatica, compatible con LH clasico, etapa VB
avanzado. Se discute en comité y se decide inicio Nivo-AVD, con respuesta clinica favorable y mejoria progresiva. Paciente es dado de alta y
continua tratamiento ambulatorio.

DISCUSION:

Este caso representa una forma atipica de presentacion de LH, como un cuadro ciclico de LHH. Present6 remision espontanea inicial, sin uso de
esteroides. Las manifestaciones clinicas fluctuaron lo que dificultd la obtencion de una biopsia significativa. Esto retrasé el diagnodstico y el
tratamiento. Se describe que el 76% de los casos de LHH secundarios son por linfomas, aunque solo el 9% se asocia a LH, cuya mortalidad
puede alcanzar el 75%. Por ello, es fundamental mantener un alto indice de sospecha en pacientes de riesgo, realizar estudios histologicos
dirigidos y repetirlos si es necesario, asi como no retrasar el inicio del tratamiento inmunosupresor, incluso en ausencia de confirmacion
diagndstica. El enfoque diagnostico y terapéutico debe agresivo. El uso de inmunoterapia se asocia a reactivacion, riesgo que se asumié dada la
alta mortalidad.



