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GENERALIDAES



SAM
➤ Complicación grave 

➤ Potencialmente fatal 30% 

➤ Descrita el LES, Kawasaki y AIJ 

➤ Forma 1º (genética o familiar) 

➤ Forma 2º (adquirida o reactiva) 

➤ Ambas formas se pueden desencadenar 
por CMV o VEB 

➤ Forma reactiva se asocia a tumores, 
inmunodeficiencias y enfermedades 
reumatológicas

Whole-exome sequencing reveals overlap between macrophage activation syndrome in systemic juvenile idiopathic arthritis and familial hemophagocytic l

ymphohistiocytosis.

Kaufman KM, Linghu B, Szustakowski JD, Husami A, Yang F, Zhang K, Filipovich AH, Fall N, Harley JB, Nirmala NR, Grom AA 

Arthritis Rheumatol. 2014 Dec;66(12):3486-95. 



Patogenia



PATOGENIA
➤ Proliferación incontrolada de células T 

➤ Activación excesiva de macrófagos 

➤ Hipersecreción de IL-1B, IL-6, Interferón-y, 
TNFa 

➤ Disminución de linfocitos NK y T citotox 
(mutación gen PRF1, MUNC13-4) 

➤ Perforina induce apoptosis en células tumorales 
o infectadas 

➤ Tormenta citoquímica 

➤ Liberación sCD25 (receptor IL2) y sCD163 
(aumento ferritina) 

➤ Útiles como marcador diagnóstico y respuesta a 
tratamiento

Macrophage activation syndrome as part of systemic juvenile idiopathic arthritis: diagnosis, genetics, pathophysiology and treatment.

Ravelli A, Grom AA, Behrens EM, Cron RQ  Genes Immun. 2012 Jun;13(4):289-98. Epub 2012 Mar 15. 



Clínica



CLÍNICA
➤ Inicio agudo, brusco 

➤ Fiebre persistente 

➤ Hepatoesplenomegalia 

➤ Exantemas equimóticos (similar a cid) 

➤ Convulsiones, coma, alteraciones 
conductuales

Confirmed efficacy of etoposide and dexamethasone in HLH treatment: long-term results of the cooperative HLH-2004 study. Bergsten E, Horne A, AricóM, 

Astigarraga I, Egeler RM, Filipovich AH, Ishii E, Janka G, Ladisch S, Lehmberg K, McClain KL, Minkov M, Montgomery S, Nanduri V, Rosso D, Henter JI 

Blood. 2017;130(25):2728. Epub 2017 Sep 21. 



LABORATORIO
➤ Bicitopenia (parte como trombopenia) 

➤ Hipercelularidad M.O. 

➤ Caída brusca de VHS y aumento de PCR 
(hipofibrinogenemia) 

➤ Elevación de transaminasas 

➤ Hiperbilirrubinemia 

➤ Hipoalbimunemia 

➤ Deterioro función renal 

➤ Aumento de triglicéridos y ferritina 

➤ Aumento tp y ttpk, triglicéridos 

➤ Disminución de fibrinógemo y vitamina K



Diagnóstico







Tratamiento



MANEJO SAM
➤ Bolos metilprednisolona (10-30 mg/kg/

día x 3 a 5 días) 

➤ Luego prednisona (2 mg/kg/día, 3 a 4 
dosis y evaluar respuesta) 

➤ Ciclosporina (4-8 mg/kg/día) 

➤ Globulina 

➤ Rituximab (ac monoclonal anti cd 20) en 
caso de VEB 

➤ Trasplante de médula ósea 

➤ Medidas de soporte

Clinical features, genetics, and outcome of pediatric patients with hemophagocytic lymphohistiocytosis in Korea: report of a nationwide survey from Korea 
Histiocytosis Working Party

Koh KN, Im HJ, Chung NG, Cho B, Kang HJ, Shin HY, Lyu CJ, Yoo KH, Koo HH, Kim HJ, Baek HJ, Kook H, Yoon HS, Lim YT, Kim HS, Ryu KH, Seo JJ, Korea 
Histiocytosis Working Party. Eur J Haematol. 2015;94(1):51. 
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