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Enfeksiyon Asosiye Hemofagositik Sendrom

Dr. Ayten P. UYAN,* Dr. Emel OZYUREK," Dr. Hamit OZYUREK,* Dr. Olcay BELENLI,

Dr. Enver SIMSEK,* Dr. Kenan KOCABAY*

‘Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, ‘Patoloji AD, Abant Izzet Baysal Universitesi, Tip Fakiiltesi, BOLU
®Pediatrik Hematoloji Boliimii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ANKARA

Hemofagositik sendrom (HFS) monosit,
makrofaj ve histiyositlerin benign hemofagositik
hiicreler seklinde sistemik proliferasyonu ile
karakterize bir klinikopatolojik tablodur. Otozomal
resesif gecis gosteren familyal hemofagositik
lenfohistiyositoz (FHL) ve sekonder HFS olmak
iizere iki alt gruba ayrilir. Sekonder HFS,
hemofagositozu tetikleyen faktoére gore enfeksiyon
asosiye  hemofagositik sendromu (EAHFS),
malignansi asosiye gibi alt siniflara ayrilmaktadir.
En sik goriilen sekonder HFS, enfeksiyonla birlikte
olandir. Familyal ve EAHFS benzer klinik,
laboratuvar ve histopatolojik bulgular géstermesine
ragmen tedavi, izlem ve prognoz acisindan
farkliliklar gosterir.'

HFS’de persistan ates, hepatosplenomegali,
lenfadenopati, santral sinir sistemi semptomlar1 ve
sarilik en sik saptanan klinik bulgulardir. Hastalarin
laboratuvar bulgularinda; sitopeni, karaciger fonksi-
yon testlerinde bozukluk, hipertrigliseridemi, hi-
pofibrinojenemi, hiperferritinemi, hipersitokinemi,
karaciger, dalak, lenf nodlarn ve kemik iliginde
hemofagositoz gosteren histiyositlerde artis tespit
edilir.*°  Eritrofagositoz en iyi, kemik iligi
aspirasyon materyallerinde goriilebilir. Ancak hasta-
ligin degisik evrelerinde kemik iligini infiltre eden
histiyosit sayist degismektedir. Bu nedenle HFS
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acisindan negatif bulunan kemik iligi aspirasyonu
ile tan1 ekarte edilememektedir. Tanmmnin siddetle
diistiniildiigii olgularda, kemik iligi aspirasyonunun
tekrar yapilmasi gerekebilmektedir.’

FHL ve EAHFS’un birbirinden ayirimi, hasta-
nin tedavisinin belirlenmesi ve takibinde Oonemli-
dir. Ayirimda kullanilabilecek kesin kriterler ol-
mamakla birlikte erken yasta goriilmesi (genelde 4
yas alt1), santral sinir sistemi bulgularinin varligi,
pozitif aile hikayesi ve NK hiicre eksikligi familyal
tipin lehine almabilmektedir. Ayrica hastalarin
tedaviye verdikleri cevap ve klinik seyirleri de bu
ayirim yapilirken goz 6niinde tutulmalidir.'*

EAHFS’de siklikla viriisler, nadiren de bakte-
ri, mantar, mikobakteri, riketsiya, protozoal enfek-
siyonlar veya degisik malign neoplazmlar tetikle-
yici olmaktadir. CMV, EBV, HSV, adenoviriis,
human herpes viriis-6, parvoviriis B-19, Q atesi
viriis ve kizamik virlisii tespit edilen viral ajanlar-
dir>**’  Bununla birlikte literatirde EAHFS
oldugu kabul edilen ancak enfeksiyon ajaninin
gosterilemedigi  olgular  da  bildirilmistir.°
Hastamizda aile hikayesi ve anne-baba arasinda
akrabalik olmamasi nedeni ile familyal HS
diistiniilmemis, EBV seroloji-sindeki viral kapsid
IgG pozitifligi nedeniyle yakin donemde gegirilen
bir EBV enfeksiyonuna bagli EAHFS tamis1 ko-
nulmustur.

EAHFS’de, altta yatan enfeksiyonun tedavisi
yaninda, asir1 derecede aktive olan lenfosit ve mak-
rofajlar1 baskilamaya yonelik siklosporin A, etopo-
sit (VP-16), kortikosteroid, IFN-a, IL-2, anti-

lenfosit immiinglobulin ve intravendz im-
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miinglobulin gibi immiinsiipresif ve immiin-
modiilatér tedaviler kullanilmaktadir.>*'® EAHFS
olgularinin %60’1nda steroid ve etopositten olusan
imminsiipresif tedavi ile basarili olunabilmekte-
dir.*" Familyal ve bazi rezistan, agir EBV-AHS’lu
olgularda kemik iligi transplantasyonu (KIiT)
kiratif bir tedavi olarak goriilmektedir. Familyal
tipte, KiT yapilamayan hastalarda 4 yillik yasam
%10.1 iken, KIT ile bu oran %66’ya
yiikselmektedir.”
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