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Giriş

Hemofagositik	 lenfohistiositoz	 (HLH),	 normal	 olmayan	 immün	 aktivasyon	 ve	
inflamasyonun	 aşırı	 doku	 hasarına	 neden	 olduğu	 az	 görülen	 bir	 sendromdur.	
HLH,	 primer	 olarak	 genetik	 faktörlere	 bağlı	 olabilir	 veya	 sekonder	 olarak	
otoimmün	hastalıklara,	malignitelere	ve	enfeksiyonlara	bağlı	ortaya	çıkabilir	(1).	
HLH,	nadir	görülen	bir	hastalıktır	ve	Türkiye’de	görülme	sıklığı	primer	HLH’de	
%0.055,	 sekonder	 HLH’de	 %0.052’dir	 (2).	 1991	 yılında	 Histiosit	 Grubu’nun	
kabul	 ettiği	HLH;	 ortak	 klinik	 bulgular,	 laboratuar	 sonuçları	 ve	 histopatolojik	
bulgular	tanı	kriterleri	için	temel	oluşturmaktadır.	Bazı	hastalarda	tanıda	gerekli	
kriterlerin	hepsini	taşımadığından	HLH	atipik	ve	sinsi	bir	seyir	gösterebilmektedir.	
Farklı	olarak	bir	kısım	hastada	geç	dönemlere	kadar	gerekli	kriterlerin	bir	veya	
birkaçı	ortaya	çıkmayabilir	 (3).	Hastaların	 tanılarını	koymanın	güçlüğü,	 tanıda	
soru	işaretlerinin	olması	ve	son	yıllarda	hastalığın	klinik	bulguları	ve	laboratuar	
sonuçlarının	 daha	 iyi	 anlaşılmasıyla	 artan	 bilgi	 birikimi	 tanı	 kriterlerinin	
tekrar	değerlendirilmesine	neden	olmuştur	ve	HLH	tanı	kriterleri	2004	yılında	
yenilenmiştir	(4,5).

2004	tanı	kriterlerinde	de	HLH	1991	tanı	kriterlerinden	beş	tanesi	güncelliğini	
korumuştur;	1.	Ateş,	2.	Splenomegali,	3.	En	az	 iki	seriyi	etkileyen	sitopeni,	4.	
Hipertrigliseridemi	ve/veya	hipofibrinojenemi	5.	Kemik	 iliği,	 dalak	ya	da	 lenf	
düğümlerinde	 hemofagositozun	 gösterilmesidir	 (3).	Bu	 kriterlere	 ek	 olarak	 üç	
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yüksek	kanama	riski	mevcuttur.	Hayatı	tehdit	eden	akut	kanamada	taze	donmuş	
plazma,	trombosit	transfüzyonu,	aktive	FVII	ihtiyaca	göre	verilmelidir.	Şiddetli	
nötropenik	hastalara	granülosit	koloni	stimülan	faktör	(G-CSF)	verilmelidir.

İlk	hafta	sıkı	takip	çok	önemlidir.	İkinci	veya	üçüncü	haftada	yanıt	alınmaması	
sıklıkla	dirençli	HLH’nin	göstergesidir.	Hastalık	aktivitesinin	izleminde	C	reaktif	
protein	(CRP)	ve	ESH	yararlıdır.	Tedavi	sonrası	nüks	sıktır.	Bu	nedenle	herhangi	
bir	 ateş	 epizotu	 relaps	 açısından	 dikkatle	 değerlendirilmelidir.	 Nüks	 tedavi	
azaltılırken	 veya	 kesilirken	 ortaya	 çıkabilir.	 Bazı	 araştırmacılar	 hematolojik	
parametrelerdeki	azalma	ve	serum	ferritin	değerlerindeki	artmayı	muhtemel	nüks	
olarak	kabul	etmektedir.
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