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HEMOFAGOCITINE LIMFOHISTIOCITOZE: KLINIKINIS ATVEJIS
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RaktaZodziai: hemofagocitiné limfohistiocitoze, reta
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Santrauka

Hemofagocitiné limfohistiocitozé (HLH) yra reta
gyvybei pavojinga liga, pasizyminti viso organizmo
imuninés sistemos disreguliacija, kurig sukelia ne-
kontroliuojama makrofagy ir limfocity proliferacija.
HLH sindromui badinga multisisteminé eiga, galinti
sukelti organy nepakankamuma. HLH sindromas kli-
niskai manifestuoja nespecifiniais, greitai progresuo-
jangiais simptomais. Sios prieZastys sunkina ankstyva
ir tikslig ligos diagnostika. Specifinio tyrimo ligai
diagnozuoti néra. Straipsnyje pristatome 80 mety
moters, tirtos dél neaiskios kilmés kars¢iavimo epi-
zody, klinikinj atvejj. Atlikus sternaling punkcija,
rasti hemafagocitai (makrofagai su kraujo Igsteliy
intarpais citoplazmoje). Atitinkant diagnostikos kri-
terijus, nustatyta HLH diagnoze, atmestos antrinés
HLH priezastys. Taikytas gydymas deksametazonu,
gautas teigiamas klinikinis efektas. Pacienté iSleista
ambulatoriniam hematologo stebéjimui.

Ivadas

Hemofagocitiné limfohistiocitozé (HLH) — tai reta gy-
vybei pavojinga liga, pasizyminti viso organizmo imuni-
nés sistemos disreguliacija. HLH gali biiti pirminé (jgimta,
Seiming), nulemta genetinio defekto dél geny mutacijos, ir
antriné (jgyta, sporadiné), sukeliama virusinés ar bakterinés
infekcijos, onkologiniy, reumatologiniy susirgimy. Siam
sindromui budinga sutrikusj imuninés sistemos atsaka su-
kelia nekontroliuojama makrofagy ir limfocity proliferacija.
Uzsiteses $iy lasteliy hiperaktyvumas skatina uzdegiminiy
citokiny hiperprodukcija, kuri gali sukelti audiniy pazeidima
ir organy nepakankamumga [1]. HLH daznai panasi j kitas
ligas, kurioms taip pat budingas kars¢iavimas, splenomega-
lija, hipertrigliceridemija, hipofibrinogenemija, citopenija,
feritino kiekio padidéjimas ar hemofagocitoze (kai makro-
fagai fagocituoja eritrocitus, trombocitus, leukocitus ir Siy

lasteliy intarpy randama makrofagy citoplazmoje). Ligos
nespecifiniai simptomai, greitas progresavimas iki organy
funkcijos nepakankamumo bei specifinio diagnostinio ty-
rimo nebuvimas sunkina ankstyva ir tikslig jos diagnostika.
Dél siy priezaséiy negydoma HLH yra mirtina, o vidutinis
iSgyvenamumo po diagnozés nustatymo laikotarpis sickia
2-6 ménesius [2].

Atvejo analizés apraSymo tikslas — supazindinti jvairiy
specialybiy gydytojus su retos ir sunkiai nustatomos ligos

Klinikinis atvejis

80 mety moteris dél kars¢iavimo ir bendro silpnumo buvo
stacionarizuota j Kauno kliniky Reumatologijos klinikos
Reumatologijos skyriy, jtariant sisteming jungiamojo audinio
liga. Kar$¢iavimas (iki 38,5 °C) truko apie 1-2 ménesius.
Iprastai temperattra pakildavo 1 kartg per parg popietiné-
mis valandomis, normalizuodavosi pavartojus nesteroidiniy
vaisty nuo uzdegimo (diklofenako ar ketoprofeno injekci-
jos). Pacienté skundési bendru silpnumu, epizodiniu ¢iurny
sanariy patinimu.

IS anamnezés zinoma, kad kars¢iavimo epizodai truko
apie 1,5 mety. Prie§ metus pacienté tirta Hematologijos
skyriuje. Tuo metu atliktoje kauly ¢iulpy trepanobiopsijoje
nustatyta normali hemopoez¢, o imunologiniuose tyrimuose
citomegalo, Epstein-Baro ir Toxoplasma gondii virusy IgM
nenustatyta. Atlikus pilvo organy echoskopija ir magnetinio
rezonanso tyrima, aptikta kairiojo antinkscio incidentalioma
— jtarta adenoma, tac¢iau po hormony tyrimy ir endokrinologo
konsultacijos antinks¢iy naviko hipotezé atmesta. Hematolo-
giné liga nenustatyta, tad pacienté iSrasyta i§ Hematologijos
skyriaus. Kar$¢iavimo priezastis liko neaiski.

Reumatologijos klinikoje pacientés buklé vertinta paten-
kinamai, kar§¢iuodavo 1 kartg per parg iki 38 °C, temperattira
normalizuodavosi paveikus nesteroidiniais vaistais nuo uz-
degimo (NVNU). Stebimos edemos ¢iurnose. Atlikus reu-
matologinj pacientés iStyrima, artrito pozZymiy nenustatyta.
Nuspresta tirti dél infekcijos, galimy sisteminiy jungiamojo
audinio, onkologiniy ligy. Objektyviai apzitirint, pastebimos
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patologijos nerasta.

Atliktuose pirminiuose kraujo tyrimuose: anemija (RBC
3,25 x 10'¥/1; HGB 93 g/), monocitozé (1,47 x 10%/1), trom-
bocitopenija (153 x 10%1), padidéjes C-reaktyvusis balty-
mas (69,67 mg/l), hiperkalemija (5,1 mmol/l), hiponatremija
(125 mmol/1), padidéjes ENG (45 mm/h). Slapimo tyrime
reikSmingy pokyc¢iy nerasta. Serumo baltymy elektroforezés
tyrimo rezultatai: albuminai 56,1 %, ¢ globulinai 21,9 %.
Pacientei atliktas Sirdies echoskopijos tyrimas, i§vada: saiki
kairiojo priesirdzio dilatacija; fibrodegeneraciniai aortos ir
aortos voztuvo pakitimai be stenozés; centrinis saikus mi-
tralinio voztuvo nesandarumas; plauciy arterija prasiplétusi
(kamienas 27 mm skersmens), jos dopleriné kreivé hiper-
tenziné. Vélesniuose tyrimuose stebimas kepeny fermenty
aktyvumo padidéjimas (GGT 103 IU/I; AST 303 1U/I; ALT
167 1U/1; sarminé fosfatazé 251 1U/1); hiperferitinemija
(1000,00pg/1), hipertrigliceridemija (3,1 mmol/l), hiperfi-
brinogenemija (4,38 g/l).

Ligonei Reumatologijos klinikoje toliau kars¢iuojant iki
39 °C su $altkréciu, o biocheminiame kraujo tyrime isliekant
padidéjusiems uzdegiminiams rodikliams (CRB 69,67
67,32 mg/l), itarta Slapimo taky infekcija. Paskirtas gydymas
intraveniniais antibiotikais sol. Ciprofloxsacini 400 mg x 2
k./d.; buklei nekintant, nuspresta antibiotikoterapija keisti j
sol. Cefuroximi 1,5 g x 3 k./d. Ivertinus paséliy rezultatus:
Slapimo pasélyje bakterijos neiSaugo, kraujo pasélyje iSaugo
Staphylococcus hominis, jautrus oksacilinui ir gentamicinui
(vertinta kaip iSoriné pasélio medziagos kontaminacija),
gydymas antibiotikais buvo nutrauktas.

Po 5 gydymo stacionare dieny, esant neaiskiai monoci-
tozes ir anemijos priezasciai, diagnozés patikslinimui atlikta
kauly ¢iulpy punkcija. Atliekant kauly ¢iulpy méginio ty-

1 pav. Hemofagocitozés morfologiniai pozymiai kauly ¢iulpy
aspirate: matomi dideli hemafagocitai-makrofagai, fagocitave
Seimininko kraujo lasteles (neutrofilus, pavienius eritrocitus bei
eritroblastg).

rimg mikroskopu, nustatyta, jog kraujo Iasteliy brendimas
ir diferenciacija vyksta, rasti hemafagocitai (makrofagai su
kraujo lgsteliy intarpais citoplazmoje (1 pav.), nustatytas
hemofagocitinis sindromas. Atliekant periferinio kraujo mé-
ginio mikroskopavima, nustatyta vidutinio laipsnio eritrocity
anizopoikiliocitozé, jvertinta kaip anemijos pozymis.

Isliekant neigiamai anemijos dinamikai (RBC 3,25 =
3,13 = 2,67 x 10'%/1; HGB 93 = 90 = 76 g/1) bei stebint
odos ir gleiviniy blySkuma, pacientei paskirta 1 vnt. eritro-
city masés transfuzija, po kurios buvo teigiamas eritrocity
(3,37 = 3,64 x 10'%/1) ir hemaglobino (98 = 103 g/1) ver¢iy
augimas.

Siekiant patikslinti pacientés diagnoz¢, Reumatologijos
skyriuje ji buvo tirta dél antrinés hemafagocitozés priezasciy:
infekciniy, onkologiniy bei autoimuniniy ligy.

Itariant infekcinj procesa, pacienté konsultuota infekto-
logo. Umaus ir létinio infekcinio susirgimo nejtarta. Veido ir
zandikauliy chirurgo kliniskai ir atlikus ortopantomograma
odontogeniniy infekcijos zidiniy nekonstatuota. Atliktas aor-
tos ultragarsinis tyrimas — aiskiy aortos vaskulitui budingy
pakitimy nematyti. Tirti Zymenys hepatito B ir hepatito C
virusams nustatyti buvo neigiami, Borrelia burgdorferi
ir Treponema pallidum 1gG tyrimai neigiami, anti-ZIV'
p24 Ag — neigiamas, kalprotektino koncentracija iSmatose
112 pg/g iSmaty — aktyvaus proceso zarnyne su uzdegimu
nejtarta.

Itariant onkologinj procesa, atlikta mamograma bei kriity
ultragarsinis tyrimas — neoplazinio proceso poZymiy néra;
ezofagogastroduodenoskopija — nustatyta stemplés kandi-
dozé, eroziné gastropatija, diafragmos stemplinés angos ak-
sialiné skrandzio i$varza, taciau onkologiniu poziliriu jtartiny
dariniy nematyti. Reakcija slaptam kraujavimui nustatyti
neigiama, koprograma be pakitimy. Ginekologinio tyrimo
metu gimdos dugne aptikta polipy (histologinio tyrimo i§va-
dose: atrofija, intraepiteliniy pakitimy ar piktybinio naviko
pozymiy néra), kurie neturéty buti kar§¢iavimo priezastis.
Pacientei atliktas kratinés ir pilvo organy KT tyrimas. Tyrimo
iSvada: nekomplikuotos pavienés bronchektazés, spleno-
megalija, hemangioma kepenyse, pakitimai kairiajame an-
tinkstyje, kurie turi bati tikslinami. Rytojaus dieng pacienté
buvo apzitiréta chirurgo dél nustatyto darinio kairiajame
antinkstyje, taciau darinys buvo atmestas kaip potenciali
kars$éiavimo priezastis. Kraujo tyrimuose — vézio Zymenys
Ca 27.29; Ca 15-3; karcinoembrioninis antigenas (CEA)
normos ribose.

Ieskant galimo autoimuninio susirgimo, atliktos ANA ir
ANCA reakcijos, rezultatai vertinami kaip neigiami, reuma-
toidinis faktorius 8 IU/ml (norma), 2017 m. atlikta anti-DNR
10 IU/ml (norma).

Remiantis nusiskundimais (kar$¢iavimu), ligos ir gyve-
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nimo anamneze (pasikartojanciais kar§¢iavimo epizodais),
klinika (kar$¢iavimu), laboratoriniy (hipertrigliceridemija,
hiperferitinemija 1000.00 pg/l, hemofagocitozé kauly ¢iul-
puose) ir vaizdiniy tyrimy duomenimis (splenomegalija),
atitinkanciais ligos diagnostinius kriterijus, pagrindziama
klinikiné diagnozé: hemofagocitiné limfohistiocitozé. He-
mofagocitinis sindromas.

Pacienté pakartotinai konsultuota hematologo, pritarta
HLH diagnozei, antrinés HLH priezasties nerasta, nuspresta
genetiniy tyrimy neatlikti. Atsizvelgiant j pacientés amziy bei
neagresyvia ligos eiga (nesant gyvybei pavojingo ar sparciai
blogéjancio Sirdies, plauciy, inksty, kepeny ar nervy sis-
temos funkcijos sutrikimo; nesant rySkaus hematologinio
sindromo), nutarta neskirti citostatiky, gydyma pradéti tik
kortikosteroidais (deksametazono 4 mg x 2 k./d.) ir stebéti
pacientés biikle. Jau po 4 dieny gydymo deksametazonu
buvo stebimas teigiamas efektas (mazéjo kar$¢iavimas, ne-
progresavo anemija, padidéjo trombocity kiekis (134—234),
sumazéjo kepeny fermenty kiekis (AST 303-+291U/1, ALT
167-591U/1, GGT 103=87IU/1, SF 251-1711U/1), suma-
z¢jo C-reaktyviojo baltymo kiekis (4927 mg/l), taciau dél
skiriamy gliukokortikoidy pasireiské leukocitoze (WBC
11,21x 10°/1).

Biklé stabilizuota ir pacienté iSraSyta ambulatoriniam gy-
dymui. Rekomenduota pakartotiné hematologo konsultacija.

Diskusija
pasireiskia dar kiidikystéje ar ankstyvojoje vaikystéje, o pa-
cienty, serganc¢iy antrine HLH, amzZius varijuoja. Pastaroji
HLH forma gali pasireiksti neturintiems zZinomos Seiminés
geny mutacijos, ja dazniausiai iSprovokuoja infekciniai, na-
vikiniai, metaboliniai veiksniai ar jatrogeniné imunosupresija
[1-3]. Aiskios diagnostinés ribos tarp pirminés ir antrinés
formos nubrézti negalime, nes abi HLH formas gali sukelti
tie patys provokuojantys veiksniai, o paveldima genetiné
mutacija aptinkama ir tarp suaugusiyjy [3].

Kliniskai abi ligos formos sukelia vienoda infekcinés ar
neinfekcinés kilmés nejprastg imuninj atsaka, pasireiskiantj
citokiny hipersekcija bei nekontroliuojama makrofagy akty-
vacija. IL-1, IL-6 siejami su uzsitesusiu kars¢iavimo epizodu,
0 TNF-a ir IFN-y inhibuoja hemopoeze, tad kliniskai daznai
stebima citopenija. Aktyvuotieji limfocitai, makrofagai bei
histiocitai lengvai infiltruoja jvairius audinius, o tai lemia
kepeny, neurologiniy pazeidimy bei splenomegalijos pasi-
reiskima [1]. Dél stipraus multisisteminio uzdegiminio po-
veikio, sukelto citokiny hiperprodukcijos, pacienty simptomy
iSraiska ir kombinacija yra labai skirtinga, taciau pirminé
diagnostika ir gydymo taktika tarp Seimingés ir antrinés for-
mos reik§mingai nesiskiria [4].

Siuo metu diagnostika grindziama 2004 m. Tarptautinés
histiocitoziy draugijos oficialiai jtvirtintomis diagnostikos
gairémis. Pacientas tiriamas kompleksiskai, jvertinant visy
klinikiniy, laboratoriniy bei patohistologiniy pozymiy kom-
binacija. Daznai pirmiausia iSry$kéjantys simptomai yra
sunkiai malSinamas, neaiskios kilmés kar$¢iavimas, kepeny
pazaidos pozymiai splenomegalija, hiperferitinemija. Sergant
HLH, gali pasireisksti papildomi pozymiai: jvairtis CNS
simptomai (pvz., traukuliai, psichikos sutrikimai, ataksija),
CSF monocitiné pleocitozé, hepatito biocheminiai ar pato-
loginiai pozymiai, koagulopatija, limfadenopatija, edemos,
odos bérimai, hipoproteinemija, hiponatremija [5]. Diagnos-

1 lentelé. HLH diagnostikos kriterijai (pagal 2004 m. Tarptautinés
histiocitoziy draugijos oficialias diagnostikos gaires) [6].

Liga diagnozuojama, jei yra bent 1 i§ 2 kriterijy:

1. Molekuliné HLH diagnostika (randamos genetinés muta-
cijos, budingos Seiminei HLH arba imunodeficitams)

2. Bent 5 i$ 9 pozymiuy:

2.1. Kar§¢iavimas

2.2. Splenomegalija
2.3. Citopenija

> 2 18 3 lasteliy eiliy: Hb <
90g/1, trombocitai < 100 x
10%/1, neutrofilai < 1 x 10%1.
>3 mmol/l.

<1,5g/l

Atmetus onkologines ligos
priezastis.

2.4. Padidéjes trigliceridy kiekis

2.5. Sumazgéjes fibrinogeno kiekis
2.6. Hemofagocitozé kauly ¢iul-
puose, bluznyje, limfmazgiuose
ir kt.

2.7. Padidéjes feritino kiekis
2.8. Mazas NK lasteliy aktyvu-
mas

> 500 pg/l.

2.9. Padidéjes tirpiy IL-2 recepo- | > 2400 U/ml.

riy (CD25) kiekis

2 lentelé. Antrinés HLH diagnostikos kriterijy pasireiskimo daz-
numas [4].

HLH diagnostikos kriterijus | PasireiSkimo daznumas (%)
Padidéjes tirpiy IL-2 receporiy 97
(CD25) kiekis

Kar§¢iavimas 95
Padidg¢jes feritino kiekis 94
Citopenija 92
Hipertrigliceridemija 90
Hipofibrinogenemija 90
Splenomegalija 89
Hemofagocitozé 82
Sumazéjes NK lasteliy 71
aktyvumas
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tikos gairés ir pozymiy pasireiskimo daznumas pateikti 1
ir 2 lentelése.

Misy nagrinétame klinikiniame atvejyje HLH diagnozé
patvirtinta pacientei atitikus antrajj diagnostikos kriterijy (5
i$ 9 HLH budingy pozymiy): karS¢iavimas, hemofagocitozé
kauly ¢iulpuose, splenomegalija, hiperferitinemija ir hiper-
trigliceridemija. IS papildomy pozymiy pacientei nustatyta
hiponatremija bei kepeny fermenty aktyvumo padidéjimas.

Pries patvirtinant HLH diagnozg, biitina atmesti kitas
ligas, galinéias sukelti stebimus patologinius poky¢ius.
Dazniausiai §j sindroma reikia diferencijuoti nuo sisteminiy
infekcijy ir(ar) sepsio, kurie taip pat gali pasireiksti karscia-
vimu, citopenija, splenomegalija, sumazéjusiu fibrinogeno
kiekiu [7]. Kadangi néra optimalaus tyrimo, galin¢io greitai
diferencijuoti Sias ligas, pagrindinis skirtumas yra zenklus
feritino koncentracijos padidéjimas, biidingas HLH. Paci-
entams, sergantiems iSplitusiomis infekcijomis ar sepsiu,
dazniausiai nustatomas stabilus feritino kiekis plazmoje ar
nedideli nuokrypiai nuo normos, tac¢iau HLH sindomo atveju
hiperferitinemija gali vir§yti normos ribas iki 1000 karty
ar net daugiau [4]. Svarbu pabrézti, jog Zenkliai padidéjes
serumo feritino kiekis ar létas jo kiekio normalizavimasis
gydymo eigoje yra stipriai siejamas su padidéjusia mirties
nuo HLH rizika, dél to feritino kickio stebésena gali biti
vertingas atsako j gydyma ir prognozés rodiklis [8].

Esant HLH sindromui, laboratoriniuose tyrimuose ne-
retai stebimas kepeny fermenty padidéjimas, buidingas ir
nagrinéjamuoju atveju. Ir pirminés kepeny ligos, ir HLH
atveju gali pasireiksti hepatomegalija, padidéjusiu alanina-
minotransferazés (ALT/GPT), aspartataminotransferazés
(AST/GOT) ir Sarminés fosfatazés aktyvumu, sumazéjusiu
fibrinogeno kiekiu, encefalopatija [9]. PrieSingai nei pirminés
kepeny ligos, HLH pasireiskia multisistemine uzdegimine
organy reakcija, tad kartu stebima kity organy pazaida, cito-
penija bei padidéjes feritino kiekis. Diferencijuojant pirmines
kepeny ligas nuo HLH sukelto kepeny pazeidimo, klinika
tomografija, magnetinis rezonansas) bei patohistologiniais
tyrimais. Nagrinéto klinikinio atvejo medicininiy vaizdy ana-
lizés duomeny apie pirmines kepeny ligas, galin¢ias nulemti
kepeny fermenty padidéjima, nebuvo.

Ivairiis limfoproliferaciniai sindromai gali sukelti lim-
focity proliferacija, citokiny hiperprodukcija ir taip mani-
festuoti HLH sindromui biidinga klinikine iSraiska. Jtariant
HLH, svarbu atlikti kauly ¢iulpy, bluznies ar limfmazgiy
histopatologinius tyrimus, kuriy rezultatai gali ne tik parodyti
Siai patologijai budingg hemofagocitoze, bet ir padéti atmesti
galimus limfoproliferacinius sindromus.

Greta aprasytosios patologijos, diferenciacija yra kritis-
kai svarbus diagnostikos zingsnis, nuo kurio priklauso, ar

pacientui laiku bus suteiktas gyvybe gelbstintis agresyvusis
imunosupresinis gydymas.

HLH gydymo taktika gali varijuoti ir priklauso nuo HLH
formos, provokuojanciy veiksniy identifikavimo bei paciento
buklés. Gydant stabilios biiklés pacientus, kuriems identifi-
kuota HLH iSprovokavusi liga, teigiamas atsakas gali buti
pasiektas taikant vien pirminés ligos gydyma ar ne visga HLH
specifinio gydymo schema. Sunkios buklés pacienty HLH
specifinis gydymas turi biiti pradedamas nedelsiant, kai tik
kyla ligos jtarimas, siekiant uztikrinti kuo geresnes ligos
baigtis [10]. Efektyvus pirminis gydymas, slopinantis cito-
kiny hiperprodukcija skatinancius hiperaktyvius makrofagus
ir limfocitus, susideda i§ proapoptotinés chemoterapijos ir
imunosupresiniy medikamenty derinio [1].

Remiantis 2004 m. patvirtintu Tarptautinés histiocitoziy
draugijos hemafagocitinés limfohistiocitozés gydymo pro-
tokolu, gydyma rekomenduojama pradéti etopozido, deksa-
metazono ir ciklosporino A kombinacija. Pirminis gydymas
trunka 8 savaites, kuriy metu etopozido pradiné dozé 150
mg/m? j/v 2 k./sav. mazinama iki 1 k./sav.; deksametazono
pradiné dozé 10 mg/m*/d. mazinama perpus kas 2 sav.;
ciklosporino A dozés koreguojamos pagal kraujo tyrimo
rodiklius bei inksty funkcinj pajéguma. Pasireiskus CNS
pazaidai, intratekaliai skiriamos metotreksato ir prednizolono
injekcijos. Alogeniné hematopoetiniy lgsteliy transplanta-
cija rekomenduojama tais atvejais, kai pacientui nustatyta
HLH lemianti geny mutacija bei sergantiems antrine HLH
forma, kai ligos eiga sunki ar liga reakvytuojasi po pirminio
gydymo fazés [6].

Palaikomoji terapija yra pradinés terapijos tasa, sudaryta
i§ etopozido, deksametazono bei ciklosporino A derinio.
Pacientams, kuriems molekuliniy tyrimy metu randamos
genetinés Seiminés HLH mutacijos, nuo 9 iki 40 savaités
po pradinio gydymo tesiamas palaikomasis gydymas, sie-
kiant i§vengti ligos atkry¢io. Nesant genetiniy mutacijy,
palaikomasis gydymas indikuotinas tik jei islieka aktyvi
ligos forma [1].

Negydyty pacienty, serganc¢iy HLH, fatali prognozé sie-
jama su greitai progresuojancia ir multisistemine ligos eiga.
Nustatyta, jog prognoze¢ blogina CNS pazeidimo simptomai,
jaunas (iki 6 mén.) ar senyvas pacienty amzius, laboratori-
niuose tyrimuose stebimas aukstas feritino kiekis serume ar
létas jo reik§més mazéjimas gydymo eigoje, kepeny fermenty
aktyvumo padidéjimas, fermento laktatdehidrogenazés kie-
kio padidéjimas serume bei kartu su HLH esantis piktybinis
procesas [10].

Didziausia ligos recidyvo rizika yra per vienerius metus
nuo pirmojo imios ligos epizodo. Recidyvai dazniau stebimi
pacientams, kuriems nustatyta HLH lemianti geny mutacija.
Siekiant sumazinti ligos patiméjimo rizika, turi bati siekiama
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apsaugoti pacientg nuo dazniausiai HLH i$provokuojanciy
bukliy: infekciniy, navikiniy, metaboliniy veiksniy bei jatro-
geninés imunosupresijos.

ISvados

Hemofagocitinés limfohistiocitozés diagnostika yra kom-
plikuota. Jg sunkina tai, jog liga pasireiskia nespeciniais
HLH diagnozé patvirtinama dviem btidais: genetiniy ty-
rimy metu randant specifines mutacijas, ar kompleksiskai
tiriat pacientg ir nustatant budinga klinikiniy, laboratoriniy
bei patohistologiniy pozymiy kombinacija. Gydymo plang
apibrézia Tarptautinés histiocitoziy draugijos jtvirtintos gai-
rés. Gydymas turi biti individualizuotas, parenkamas atsi-
zvelgant | paciento amziy, bendraja bukle, HLH aktyvuma,
gretutines ligas.
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Summary

Hemophagocytic lymphohistiocytosis (HLH) is a rare life-thre-
atening disease that is characterized by dysregulation of the body‘s
immune system caused by uncontrolled proliferation of macropha-
ges and lymphocytes. HLH syndrome often causes multiorgan in-
volvement that can lead to organ failure. HLH syndrome clini-
cally manifests as non-specific, fast-progressing symptoms, and
there is not a specific diagnostic test to identify this condition, ma-
king it difficult for early and accurate diagnosis. In this article, we
present a clinical case of an 80 year old woman with a history of
fever with unknown origin. Hemophagocytes (macrophages with
blood cell insertions in the cytoplasm) were found during exami-
nation of the bone marrow by sternal puncture.Diagnosis of HLH
was determined based on fulfilling diagnostic criteria. The causes
of' secondary HLH were excluded. Treatment with dexamethasone
was applied to the patient, a positive clinical effect was obtained
and the patient was discharged from the hospital for further am-
bulatory follow-up.
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