EBV — indukovana sekundarna hemofagocytujuca lymfohistiocytoza

a hemoragicka horucka s renalnym syndromom — kazuistika a
prehlad literatary '
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I Hemofagocytujuca lymfohistiocytoza I Diagnostické kritéria HLH

Hemofagocytujuca lymifohistiocytéoza (HLH) predstavuje zriedkavy, zivot A.Molekularny dokaz HLH
ohrozujuci 1imunologicky syndrom charakterizovany nekontrolovanou B.Splnenie aspon 5 z 8 nasledujucich kriteérii:
aktivaciou cytotoxickych lymfocytov a makrotfagov, ktory vedie k cytokinmi — 1. Horucka
mediovanému poskodeniu tkaniva a dysfunkcii viacerych organov. Interferon- 2.Splenomegalia
gamma (IFN-g), interleukin (IL)-1b a IL-18 sa zdaju byt klicovymi mediatormi 3. Cytopénia postihujuca aspon 2 linie v periférne;
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24-rocCna pacientka bez signifikantného intern¢ho predchorobia
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Dalsi priebeh hospitalizacie a lie¢ba
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Prehlbenie bicytopénie do pancytopénie s tazkou leukopéniou — Filgrastim s.c. a realizacia
trepanobiopsie kostnej drene

EBYV — aciklovir

exantem na extenzorovych castiach koncatin a v oblasti brucha
Laboratorne vysledky — vstupne

HBG 11 g/dcl Bil-T 181,7 mmol/l CRP 67,4 mg/l

WBC  5,53x107/1 Bil-D 1132 mmol/l PCT 0,47 ug/l o ,

PLT  108x10Y1 CB  49.4g]l IL-6 45,54 ng/l e prineliepe Lesinz] aheie

INR 1,00 Alb 237 gl Nalez vyraznej lymfohistiocytovej proliferacie tvorenej takmer vylu¢ne T-lymfocytmi (CD3+,
Uren 22 mwrslll AST 3 7 ukat/l CD56-, granzym B scasti+, LMP-EBV+ v malej Casti buniek) bez t¢asti B-buniek (CD20-),
Krea  529.7 mmol/l ALT 6.2 ukat/l ktoré st nakopené v zhlukoch aj rozptylené a st sprevadzané pocetnymi histiocytmi (CD68+,
FER > 10000 ug/l GMT 15,03 ukat/l CD163+) bez tvorby granulémov, vykazujucimi diskrétne znamky hemofagocytdzy, pricom
TAG 7,52 mmol/l ALP 10,88 ukat/l jej rozsah je prinajmenej 30%

Zobrazovacie metodiky Protokolarna liecba HLH

USG abdomenu — hepatosplenomegalia, generalizovana lymfadenopatia (cervikalna, hilova bronchialna, Lie¢ba dexametazonom, mozna je aj lie¢ba etopzidom
portalna), ascites

Skiagraf hrudnika — bilateralny fluidothorax
TEE — perikardidlny vypotok

MR CP - vanishing bile duct syndrom

Vysledky liecby

o Ustup subjektivnych tazkosti pacientky

Séroldgie, imunologické vySetrenia « Ukoncenie eliminacnej lieCby, prava renalnych parametrov ad integrum
Virusové hepatitidy — nereaktivne Leptospira — nereaktivna * Vymiznutie makulozneho exantému a vypotkov
Ab na Standardné ATH — negat. [gG4 — negat.  Normalizacia hladin celkovych bielkovin, albuminu, hepatalnych enzymov
Ab na systémové ochorenia spojiva — negat. Hantavirusy — pozit. * Pokles zapalovych parametrov

« Pokles feritinu a triacylglycerolov
PCR vysSetrenia
CMV DNA — negat. EBV DNA — pritomna virémia s klesajacou tendenciou

Dynamika laboratérnych parametrov pocas liecby
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l Zaver
Za obrazom akutneho hepatalneho poskodenia sa moze schovavat’ aj raritné ochorenie, akym je EBV —indukovana hemofagocytujaca lymfohistiocytoza a hantavirusova infekcia. Ochorenie
Referencie ma stale vysoku mortalitu a iba v€asna diagnostika a nasledna imunosupresivna liecba moze zlepsit progndzu pacienta.
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