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Hemafagositik Lenfohistiyositozis Sebebi Olarak Kirim
Kongo Kanamali Atesi

Bettl Cigdem YORTANLI

Giris

Hemofagositik lenfohistiositoz (HLH), normal olmayan immiin aktivasyon ve
inflamasyonun asir1 doku hasarina neden oldugu az gdoriilen bir sendromdur.
HLH, primer olarak genetik faktorlere bagli olabilir veya sekonder olarak
otoimmiin hastaliklara, malignitelere ve enfeksiyonlara bagli ortaya ¢ikabilir (1).
HLH, nadir goriilen bir hastaliktir ve Tiirkiye’de goriilme siklig1 primer HLH’de
9%0.055, sekonder HLH’de %0.052°dir (2). 1991 yilinda Histiosit Grubu’nun
kabul ettigi HLH; ortak klinik bulgular, laboratuar sonuglart ve histopatolojik
bulgular tani kriterleri igin temel olusturmaktadir. Baz1 hastalarda tanida gerekli
kriterlerin hepsini tasimadigindan HLH atipik ve sinsi bir seyir gosterebilmektedir.
Farkli olarak bir kisim hastada ge¢ donemlere kadar gerekli kriterlerin bir veya
birkag1 ortaya ¢ikmayabilir (3). Hastalarin tanilarin1 koymanin gii¢liigii, tanida
soru isaretlerinin olmasi ve son yillarda hastaligin klinik bulgular1 ve laboratuar
sonuglarinin daha iyi anlagilmasiyla artan bilgi birikimi tam kriterlerinin
tekrar degerlendirilmesine neden olmustur ve HLH tani kriterleri 2004 yilinda
yenilenmistir (4,5).

2004 tan1 kriterlerinde de HLH 1991 tan1 kriterlerinden bes tanesi giincelligini
korumustur; 1. Ates, 2. Splenomegali, 3. En az iki seriyi etkileyen sitopeni, 4.
Hipertrigliseridemi ve/veya hipofibrinojenemi 5. Kemik iligi, dalak ya da lenf
diigiimlerinde hemofagositozun gosterilmesidir (3). Bu kriterlere ek olarak ¢
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yiiksek kanama riski mevcuttur. Hayati tehdit eden akut kanamada taze donmus
plazma, trombosit transfliizyonu, aktive FVII ihtiyaca gore verilmelidir. Siddetli
nétropenik hastalara graniilosit koloni stimiilan faktér (G-CSF) verilmelidir.

I1k hafta siki takip cok énemlidir. ikinci veya iigiincii haftada yanit alinmamasi
siklikla direngli HLH nin gostergesidir. Hastalik aktivitesinin izleminde C reaktif
protein (CRP) ve ESH yararlidir. Tedavi sonrasi niiks siktir. Bu nedenle herhangi
bir ates epizotu relaps acisindan dikkatle degerlendirilmelidir. Niiks tedavi
azaltilirken veya kesilirken ortaya cikabilir. Bazi arastirmacilar hematolojik
parametrelerdeki azalma ve serum ferritin degerlerindeki artmay1 muhtemel niiks
olarak kabul etmektedir.
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