



1) Historia familiar/diagnóstico molecular compatible con LHH


2) Cinco o más criterios de los ocho siguientes:


Fiebre 


Esplenomegalia


Citopenia de, al menos, dos series (hemoglobina >9 g/l; plaquetas <100 x 109/l; neutrófilos <1 x 109/l)


Hipertrigliceridemia (<265 mg/l y/o hipofibrinogemia <1,5 g/l)


Demostración de hemofagocitosis en médula ósea, bazo o ganglio linfático sin evidencia de neoplasia


Ferritina sérica >5.000 μg/l


Escasa o ausencia de actividad de las células natural killer


Cifra de receptor soluble de IL-2 elevada (>2.400 U/ml)








