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Antecedentes personales
Sin alergias/intolerancias conocidas. Natural del Bierzo. Sin hábitos tóxicos.

• FA crónica anticoagulada. 
• Tetralogía de Fallot intervenida en 1996 mediante cierre de CIV más comisurotomía pulmonar y 

reconstrucción del tracto de salida de ventrículo dcho. Insuficiencia pulmonar y aórtica con 
aneurisma de la arteria pulmonar derecha de 6 cm con sustitución valvular aórtica y pulmonar con 
realización de plastia de arteria pulmonar con parche; en el postoperatorio flutter auricular que 
precisa CVE.
• Colecistectomizado. Coledocolitiasis que precisó CPRE en 2007.

• ADC prostático tratado con RT hace 10 años sin datos de recidiva en la última revisión.
• Pendiente de intervención por prótesis de cadera. En el preoperatorio se detecta probable disfunción 

de prótesis aórtica e insuficiencia mitral moderada, quedando en seguimiento por Cirugía Cardiaca.

Tratamiento

üSintrom

üOmeprazol

üSeguril

üCarvedilol



Enfermedad 
actual

Ingresa en el Hospital del Bierzo por cuadro de 48 horas de 
evolución consistente en dolor abdominal difuso 

autolimitado y fiebre de 39.5ºC. 

Persiste durante el ingreso fiebre a pesar de dos líneas de 
tratamiento antibiótico empírico. 

Se detectaron hemocultivos positivos para E. coli y en 
ecocardiograma sospecha de endocarditis por lo que se 

remitió a Cardiología del CAULE.



Exploración física

TA 145/50. Tª 38.5ºC. Consciente y orientado. Buen estado general. Eupneico. No focalidad neurológica. No IY ni 
adenopatías periféricas evidentes. 

- AC: Arrítmico a unos 80 lpm con soplo sistólico aórtico III/VI con escape diastólico IV/VI. 

- AP: Algún crepitante aislado en bases. 

- Abdomen: Blando y depresible. No doloroso. 

- MMII: No edemas ni signos flebíticos.



Pruebas complementarias
• HEMOGRAMA: Leucocitos 3100 (88% neutrófilos), Hb 9.9, VCM 86, Plaquetas 115000.

• COAGULACIÓN: Normal.

• BIOQUÍMICA: Glucosa 86, Urea 103, Creatinina 2, Ac úrico 11.11, AST 54, ALT 94, ALP 611, 

GGT 719, Proteínas 5.9, Triglicéridos 383, LDH 446, Ferritina 1457, IST 16%, PCR 99, resto 

normal.

• MICROBIOLOGÍA: Varias tandas de hemocultivos y dos urocultivos negativos. Serologías para 

VHC, VEB, CMV, VIH, Coxiella y Brucella negativas. VHB+ (AntiHBs y antiHBc).



Rx tórax
Al pase a nuestro servicio (Día +1)

Día +7 de ingreso

Día +20 de ingreso



Pruebas complementarias
(continuación)

• ECOCARDIOGRAMA: Prótesis aórtica normofuncionante. CIV residual con cortocircuito leve -
moderado a nivel del parche. VD dilatado y disfuncionante con altas presiones. No se 
aprecian datos de endocarditis. Se realiza ecocardiograma transesofágico sin apreciar datos 
de endocarditis.

• GAMMAGRAFÍA CON LEUCOCITOS: No se observan hallazgos de endocarditis.

• ECOGRAFÍA ABDOMINAL: Esplenomegalia homogénea de 18 cm. Divertículos en sigma. 



Evolución

Persistencia de los picos febriles en Cardiología mientras recibe tratamiento con Ampicilina, Cloxacilina y 
Gentamicina por lo que tras evaluar el caso el PROA y previa realización de varios ecocardiogramas y 
gammagrafía con leucocitos, en los que se descarta razonablemente endocarditis infecciosa, se decide 

pase a nuestro Servicio. 

En planta persisten picos febriles prácticamente diarios a pesar de diferentes líneas de tratamiento 
(Ceftriaxona, Meropenem y después combinado con Linezolid), encontrándose asintomático salvo 

ocasional tos seca y el malestar que le producen los picos febriles.



En resumen…

FIEBRE

Pancitopenia
Aumento de RFA (    ferritina)

Hipertrigliceridemia
Alteración de las PFH

¿Deterioro de la función renal?

Infiltrados pulmonares bilaterales
Esplenomegalia



Síndrome 
hemofagocítico

Al menos 5 criterios



Diagnóstico 
diferencial

Infiltrados pulm
onares



Neoplasias
Más comúnmente por síndromes linfoproliferativos (que incluyen células B, T y NK) y leucemias, pero también tumores 

sólidos (carcinoma de mama, teratoma).

¿Linfangitis carcinomatosa?

En raras ocasiones, el diagnóstico de SHF puede preceder a la 
identificación de la neoplasia maligna



Trastornos reumatológicos

La asociación más común es en niños con artritis idiopática juvenil sistémica 
(AIJs, antes llamada enfermedad de Still).

Otras enfermedades autoinmunes asociadas con SHF incluyen LES, artritis 
reumatoide, dermatomiositis, esclerosis sistémica, enfermedad mixta del tejido 

conectivo, síndrome antifosfolípido, síndrome de Sjögren, espondilitis anquilosante, 
vasculitis y sarcoidosis.



La vasculitis asociada al SHF es la 
PAN que característicamente 

respeta a pulmón

Sarcoidosis Causa muy poco frecuente de 
SHF

Vasculitis: afectación reno – pulmonar



Infecciones

A menudo se asocia con infecciones virales, incluido el virus de Epstein-Barr (VEB), el 
citomegalovirus (CMV), el parvovirus, el virus del herpes simple, el virus de la varicela-
zóster, el virus del sarampión, el virus del herpes humano 8, el virus de la influenza 

H1N1 y el VIH.

Aunque es menos común, puede ocurrir en el contexto de infecciones debidas a 
bacterias (Brucella , bacterias Gram negativas, tuberculosis), parásitos (leishmaniasis, 

malaria) y hongos (histoplasmosis).



CMV

Histoplasmosis

TBC: 
¿diseminada?

Micosis endémica en Norte y Centro de América.
Suelos con guano 

Lo más frecuente es que sea subaguda o crónica

Causa poco frecuente de neumonía en inmunocompetentes
Serologías negativas



Inmunodeficiencias
En pacientes con trastornos de inmunodeficiencia hereditarios pero también en las 

inmunodeficiencias adquiridas, incluido el VIH/SIDA, el trasplante de células 
hematopoyéticas o el trasplante de riñón o hígado 

Nuestro paciente no tiene ID conocida e incluso en 
estos casos el SHF suele producirse en el contexto 

de una infección concurrente o un síndrome 
linfoproliferativo



Infección por CMV
TBC

¿diseminada?

Linfoma
SHF



Diagnóstico

Diagnóstico de SHF: receptor CD25s à BMO

TAC toraco-abdominal

- Proteinograma. B2-microglobulina. SSO.

- Autoinmunidad

- Completar serologías VHS, VHH-8, VVZ.  

- PCR cuantitativa de CMV. 

- Mantoux / Quantiferón + cultivo de esputo 
à muestra para cultivo

Adenopatías à biopsia

Patrón pulmonar à broncoscopia



Tratamiento

Tratamiento de soporte

SHF à Etóposido + Dexametasona +/- Ciclosporina

¡Tratamiento etiológico!
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