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33 Y, K 
• Ateş, boğaz ağrısı, tüm vücutta ağrı  

• Ateş ( 10 gündür, gece-gündüz farkı yok, üşüme-
titreme ile)  

• Amoksisilin-klavulonik asit ve sefiksim kullanmış 

• Ateşe eşlik eden kas ve eklem ağrıları, bulantı  

• 1 ay önce sol diz, sağ el ve sol el bileklerinde ağrı 
için FTR ve dahiliyede tetkik edilmiş.  

• Romatoloji plk görülmüş, ateş nedeniyle plk 
yönlendirilmiş.  

• Özgeçmiş: 2 yıl önce bruselloz 

                      9 yaşında AC-TB 

                       5 ay önce sexio ile doğum  

 

 



Fizik muayene  

• Ateş:37 C 

• Genel durum orta, bilinç açık, koopere, halsiz 

görünümde 

• Konjonktivalar soluk 

• Her iki el parmaklarında interfalangial 

eklemlerde ısı artışı ve ödem 

• Batın muayenesinde dalak ele gelmiyor, traube 

kapalı 

• Sistem muayeneleri doğal  



Laboratuvar (başvuru) 
• Hgb: 10,5 g/dl  (MCV:58) 

• Lökosit:12.600 K/mm3 

• (%80 PMNL, %10 lenfo, %8 mono) 

• Trombosit: 235.000 K/mm3 

• CRP: 78.3 mg/L  

• ESR: 30 mm/saat 

• RF < 10,8 IU/ml 

• Anti-CCP: <7 U/ml 

• Kreatinin: 0,84 mg/dl 

• ALT:33 IU/L 

• ALP: 64 IU/L 

 

 

 

 



Laboratuvar (başvuru) 
• HBs Ag: negatif 

 

• Anti-HCV: negatif 

 

• TİT: proteinüri (0,76g/L) 

           Nadir eritrostit, 1-2 lökosit  

 

• C3: 123.7 mg/dl (85-200) 

 

• C4:41,6 mg/dl    (15-50) 





Ön tanı 

1- Bruselloz 

2- Tüberküloz 

3- Subakut Endokardit 

4- Lenfoma 

5- Erişkin Still Hastalığı  

6- Sistemik Lupus Eritematozis  

7- Subakut tiroidit  

 



Nedeni Bilinmeyen Ateş  

• Türkiye’den yayınlanan 857olgu 

 



PLAN  

• Yatış  

• Kan kültürü 

• İdrar kültürü 

• Brusella STA 

• Batın USG 

• Ekokardiografi  

• Piperasilin-tazobaktam  



2.gün  

• Brusella STA: negatif (coombslu 10 tüp) 

 

• Batın USG: splenomegali (16 cm)  

 

• Ekokardiografi: normal  

 

• Gövdede belirgin basmakla solan eritemli 

makulopapüler döküntüler  

 

 



Lökositoz ?  

n >10.000 >15.000 

TB (extrapulmoner) 216 31 5 

Bruselloz 499 74 18 

Brusellozda PMNL Hakimiyeti? 

• Lenfomonositoz %44, lenfopeni %6.6 

• Kan kültüründe üreme %51 

Kliniğimizde prospektif izlediğimiz hastaların verileri  



 

• Bruselloz öyküsü olan hastada brusella STA tanı 

için yeterli mi? 

 

 

* Brusella STA ; PPD % 11.4 

                         NPD % 99 

*Andriopoulos P. Infection 2015 



• Dermatoloji konsültasyonu; 

                                          Viral döküntü? Still hst?  

 

• Cilt biyopsisi; spesifik tanı yok. 

 

• Viral Markerlar; EBV, CMV, HSV ve Rubella için  

ELİSA ile Ig M negatif 

 

• Mono-spot test: negatif 

 



3.gün  
• Ateş + eklem ağrısı + döküntü devam 

 

• Kan kültüründe 2 vasatta G (+) kok üremesi  

 

• Lökosit: 14.500 (%80 PMNL) 

• Prokalsitonin: 0.11 ng/ml  

 

• Transözefagial ekokardiografi (TÖE)  

 

• Teikoplanin 2x400 mg IV başlandı 

 

• TÖE: vejetasyon saptanmadı  

 



Modifiye Duke kriterleri-1 
Major ölçütler 

Kan kültürü İE açısından pozitif 

İki ayrı kan kültüründe İE ile uyumlu tipik mo.lar 
• Viridans streptokoklar, S. bovis, S. aureus, ya da birincil 

odak olmaması koşuluyla toplumdan edinilmiş enterokoklar 

Pozitif olmaya devam eden kan kültürlerinde İE ile 
uyumlu mikroorganizmalar 

• >12 saat arayla alınmış en az 2 kan kültüründe pozitif sonuç 
alınması yada 

• 3 ayrı kan kültürünün hepsinde yada 4 ayrı kültürün 
çoğunda (1. ve sonunca arasında en az 1 saat olması 
koşuluyla) pozitif sonuç alınması  

Coxiella brunetii için tek pozitfi kan kültürü yada faz I 
Ig G ≥1/800 
 

 

 

 

 



Endokardiyal tutulum kanıtları 

Ekokardiografi İE için pozitif 
• Vejetasyon-abse-protez kapakta yeni ortaya çıkan ayrışma 

(dehisens) 

Yeni valvuler yetersizlik  

Minör kriterler  

Yatkınlık: kalp sorunu, IV madde bağımlılığı 

Ateş: >38 C 

Vasküler olaylar: major arteriyel emboli, septik pulmoner 
enfarkt, mikotik anevrizma, intrakraniyel hemoraji, konjonktival 
hemoraji, janeway lezyonları 

İmmunolojik olaylar: glomerülonefrit, Osler nodülleri, Roth 
lekeleri, RF 

Mikrobiyolojik kanıtlar: KK (+) ancak major ölçütler yoktur, 
yada İE ile uyumlu bir mo ile aktif enfeksiyonu gösteren serolojik 
kanıtlar 

 



Kesin İE tanısı için  

• 2 major ölçüt  ya da 

• 1 majör + 3 minör ölçüt   ya da 

• 5 minör ölçüt 

 

Olası İE için 

• 1 majör + 1 minör ya da 

• 3 minör ölçüt  

 

 

 



3. gün  

• Ferritin > 2000 ng/ml  (7-140) 

 

• Erişkin Still Hastalığı?  

 

 

• Metil-prednisolon 1x40 mg ıv 

 



Erişkin Still Hastalığı  
Fautrel kriterleri 

Majör 

• Ateş ≥ 39 C 

• Artralji > 2 hf 

• Geçici eritem   

• Farenjit  

•  >%80 PMNL 

• Glikolize ferritiin≤ %20   

Minör 

• Tipik rash  

• Lökositoz ≥10.000 

 

 

 

Indian J Med Sci 2009; 63:5 



Erişkin Still Hastalığı  
Yamaguchi kriterleri  

Majör 

• Artralji > 2 hf 

• Ateş> 1hf  

• Tipik rash 

• Lökositoz ( >%80 PMNL) 

Minör 

• Boğaz ağrısı 

• LAP ve/veya 
splenomegali 

• KCFT yüksekliği 

• ANA ve RF negatifliği 

 

 

 

Tanı  

 

• 2’si major 5 kriter  

 

• Duyarlılık % 96.2 

 

• Özgüllüğü %92.1  

Yamaguchi M. J Rheumatol 1992 



4. gün 

• Kan kültürü: MRSA  (2/6)   

 

• Ciltteki döküntüler azaldı, ateş ve eklem ağrısı 

devam 



5. gün  

• Boyun ağrısı, yutma güçlüğü  

 

• Boyun USG ve endoskopi 

 

• Boyun USG: her iki tiroid parankiminde yamasal 

alanlar ( tiroidit?) 

 

• Endoskopi: özefagus alt sfinkterinde gevşeklik, 

hafif şiddette gastrit 



5. gün  

• sT3: 3,46 pmol/L (2,23-5,35)  

• sT4: 10,91pmol/L (9-25)  

• TSH:2,42 uIU/ml (0,4-4,67) 

• Anti-tiroglobulin:>4000 IU/ml (0-115)  

• Anti-mikrozomal antikor: 19,13 (0-34)  

• ALT: 74 IU/L 

• AST: 77 IU/L 

• T.bilirubin: 0,4 mg/dl 



Subakut tiroidit  

• TSH  

• fT4  

• ESR         (60-100 mm/saat) 

Cunha BA. Heart Lung. 2010   

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20109988
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20109988
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20109988
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20109988
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20109988


6. gün  

• Endokrinoloji: inflamasyon var ancak ateşi 

açıklamaz.  

• Gastroenteroloji: ek tedaviye gerek yok. (hasta 

proton pompa inhibitörü alıyor).  

• Batın BT: splenomegali (185 mm), üst-abdominal 

bölgede ve bilateral ingiunal bölgede en büyüğü 

10 mm olan LAP 

• Toraks BT: bilateral aksiller bölgede en büyüğü 14 

mm olan LAP 



6. gün  

• HAV-Ig M: negatif 

• Anti-HBc Ig M: negatif 

• Anti-HCV: negatif  

 



7. gün  
• ANA 1/100 dilüsyonda (+++) 

 

• Romatoloji Konsültasyonu 

             ANA profil ve göz konsültasyonu 

 

• Göz konsültasyonu: kuru göz  

                                    suni gözyaşı damlaları 

 

• Piperasilin-tazobaktam kesildi. 



SLE tanı kriterleri  
Malar rash  

Fotosensitivite 

Discoid rash  

Oral ülser  

Artrit (non-eroziv) 

Serozit  Perikardit /plörit 

Renal bozukluk  Proteinüri yada hücresel kayıp 

Nörolojik bozukluk  Nöbet, psikoz,  

Hematolojik bozukluk  Lökopeni, lenfopeni, trombositopeni  

ANA pozitifliği  

İmmunolojik bozukluk  Anti-dsDNA, Anti-Sm, Antifosfolipid 



9.gün  

• Ateş ve eklem ağrıları devam ediyor 

• Kemik iliği aspirasyon ve biyopsisi 

• TB kültürü, non-spesifik kültür 

• Leishmania trofozoidi saptanmadı. 

• Kİ incelemesinde spesifik patoloji yok.  

• KI-TB-PCR negatif  

• Kİ-patoloji: %70 sellülarite,megakaryosit seri sayıca 

normal olmakla birlikte monolobe, mikro ve 

multinükleer megakaryositler izlenmiştir.  



Kemik iliği akım-sitometri 

Lenfosit %5.9 

Lenfopeni  
%89’u T-lenfosit 



Kemik iliği akım-sitometri 

• CD4 (Th)                 %19.9 

• CD8 (Ts)                  %60.7 

• CD19 (B)                  %4.3 

• CD56 (NK)                %2.3 

 

• Lenfopeni, T hücre oranında artış, Th/Ts oranı 

ters dönmüş, NK azalmış 



10.gün  
• Ateş devam 

• AST:245 IU/L 

• ALT: 91 IU/L 

• ALP: 135 IUL (25-100) 

• LDH: 1583 IU/L ( 90-240) 

• T. Bilirubin:0,92 

 

• Prokalsitonin: 8,29 ng/ml 

 

• Trombosit:71.000 

• INR:1.9 

 

 

 

 



Konsey  



10. gün  

• Konsey; Hemofagositik sendrom? 

             (Hemofagositik Lenfohistositoz;HLH) 

 

Ek tetkikler;  

• Ferritin; 116.451,80 ng/ml 

• Trigliserid:1321 mg/dl  

• Fibrinojen < 0,8 g/L (1,8-3,5) 

• Beta-2 mikroglobulin: >1,60 mg/dl  ( 0-0,16) 

• Boyundan LAP biyopsisi  

 



10.gün 

• Meronem 3x1 g ıv  

 

• Sepsis paneli; negatif 

 

 



HLH-tanı ölçütleri-2004 
1-HLH ile uyumlu moleküler tanı 

2-Aşağıdaki 8 ölçütten en az 5’inin gösterilmesi  

• Ateş  

• Splenomegali 

• Sitopeni ( en az 2 seride görülen) 

– Hemoglobin<90g/L 

– Trombosit<100x109/L 

– Nötrofil <1x109/L 

• Hipertrigliseritemi ve/veya hipofibrinojenemi 

– Açlık trigliserit ≥ 265 mg/dl  

– Fibrinojen≤1,5 g/L 

• Kemik iliği, dalak yada LAP’de malignite kanıtı olmadan 
hemofagositozun gösterilmesi 

• Hiperferritinemi (≥ 500µg/L 

• Düşük NK aktivitesi 

• Çözünebilir CD25 ≥ 2400 U/ml   

 



HLH-tanı ölçütleri-2009 
1. HLH ile uyumlu moleküler tanı veya X’e bağlı lenfoproliferatif sendrom 

2. Aşağıdaki 4 ölçütten en az 3’ü 

1. Ateş  

2. Splenomegali 

3. Sitopeni ( en az 2 seride görülen) 

4. Hepatit  

3. Aşağıdakilerden en az biri  

1. Hemofagositoz 

2. Yüksek ferritin 

3. Yüksek sIL-2R 

4. Düşük ya da saptanamayan NK hücre aktivitesi 

4. Destekleyici diğer bulgular 

1. Hipertrigliseritemi 

2. Hipofibrinojenemi 

3. Hiponatremi  



11. Gün  
• HLH  

• HLH-2004 tedavi protokülü 

– Dexametazon 

– Etaposid (VP-16) 

– Siklosporin (CSA 

– İntra tekal metotreksat ve prednisolon 

– IVIG 

– TMP-SXT 

– Antifungal proflaksi 

 

• 4 ay KT sonrası şifa SLE tedavisi için 

Romatoloji takibi 

 







Hemofagositik lenfohistiositoz (HLH) 
Tarihçe  

• 1939; Scott ve Robb Smith; eritrofagositoz; 
histiositik medüller retikülozis, malign histiositoz 

 

• 1952; Ailesel form Farquharve Claireaux 

 

• 1979; Risdall; Virüs ilişkili HLH  

• 1983; Janka;  ilk kez Ailesel HLH tanımı 

• 1991; Henter ilk tanı kriterleri 

• 1994; Histiocyte Society; Henter’in tanı kriterleri  

• 2004 ve 2009’da güncelleme  

 

• 1983’de sağ kalım <%4, beklenen yaşam < 2 ay 

 George MR. J Blood Med. 2014  

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707


HLH 

• Nadir  

– İsveç’te 0.12/100.000 

– Japonya’da 0.342/100.000 

– Türkiye’de   7.5 /10.000 (akraba evliliği?) 

 

• Hayatı tehdit edici  

– Mortalite; Primerde %100 (tedavisiz) 

                     Sekoder % 50 (romatolojik %8-22) 

                                             (EBV-HLH- %18-24) 

 Weitzman S. Hematology Am Soc Hematol Educ Program. 2011 

Gholam C. Clin Exp Immunol. 2011 Mar 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Gholam+C,+Grigoriadou+S,+Gilmour+KC,+Gaspar+HB.+Familial+haemophagocytic+lymphohistiocytosis:+advances+in+the+genetic+basis,+diagnosis+and+management.+Clin+Exp+Immunol.+2011;163(3):271%E2%80%93283
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Gholam+C,+Grigoriadou+S,+Gilmour+KC,+Gaspar+HB.+Familial+haemophagocytic+lymphohistiocytosis:+advances+in+the+genetic+basis,+diagnosis+and+management.+Clin+Exp+Immunol.+2011;163(3):271%E2%80%93283
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Gholam+C,+Grigoriadou+S,+Gilmour+KC,+Gaspar+HB.+Familial+haemophagocytic+lymphohistiocytosis:+advances+in+the+genetic+basis,+diagnosis+and+management.+Clin+Exp+Immunol.+2011;163(3):271%E2%80%93283
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Gholam+C,+Grigoriadou+S,+Gilmour+KC,+Gaspar+HB.+Familial+haemophagocytic+lymphohistiocytosis:+advances+in+the+genetic+basis,+diagnosis+and+management.+Clin+Exp+Immunol.+2011;163(3):271%E2%80%93283
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Gholam+C,+Grigoriadou+S,+Gilmour+KC,+Gaspar+HB.+Familial+haemophagocytic+lymphohistiocytosis:+advances+in+the+genetic+basis,+diagnosis+and+management.+Clin+Exp+Immunol.+2011;163(3):271%E2%80%93283
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Gholam+C,+Grigoriadou+S,+Gilmour+KC,+Gaspar+HB.+Familial+haemophagocytic+lymphohistiocytosis:+advances+in+the+genetic+basis,+diagnosis+and+management.+Clin+Exp+Immunol.+2011;163(3):271%E2%80%93283


HLH  

• Makrofaj ve lenfositlerin kontrolsüz proliferasyon 

ve aktivasyonu 

 

• Aşırı sitokin salınımı (sitokin fırtınası) 

 

• Primer ( genetik) ve sekonder (kazanılmış)  

Weitzman S. Hematology Am Soc Hematol Educ Program. 2011  

Malinowska I. Arch Immunol Ther Exp. 2014 



Primer HLH 



Primer HLH 



Primer HLH 
• Son yıllara kadar familyal HLH’li olguların infant ve 

erken çocuklukta bulgu verdiği bilinmekteydi.  

 

• Genetik testleri yaygınlaşması ve hastalığın daha 
iyi tanınması ile ilk HLH epizodunun hayatın 
herhangi bir herhangi bir döneminde ortaya 
çıkabildiği görülmüştür.  

 

   *27 yaşında tanı alan erkek hastada perforin 
mutasyonu saptanmış, kardeşide T lenfoma aynı 
mutasyon kardeşinde de saptanmış.  

*Clementi R. Blood 2002 



Primer HLH 

• Perforin geni ile ilgili 63 mutasyon (FHL-2) 

• 3 ve daha fazla mutasyon birlikliği belli etnik 

gruplarda fazla (Türk, Afrika, Afro-Amerikan ve 

Japon) 

 

• FHL-3; SSS tutulumu daha fazla  

 

• FHL-4’de Syntaxin 11 mutasyonu özellikle Kürt 

kökenli Türk vatandaşlarında  

George MR. J Blood Med. 2014  

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707


Sekonder HLH 

• İnfeksiyon 

 

• Otoimmun hastalık 

 

• Malignite  



İnfeksiyona sekonder HLH 
• EBV 

• CMV 

• HIV  

• Hepatit A 

• Coxsackie virüs 

• Avian İnfluenza 

• Parvovirüs B19 

• HHV-6, HHV-8 

• VZV 

• HSV 

 

• Tüberküloz 

• Salmonella spp 

• Leptospiroz  

• Riketsiyoz 

• Leishmania spp. 

• Malarya 

• Aspergilloz 

• Penicillium marneffi 

enf.  

 

 Jing Li. Medicine 2014 

Rajagopala S. Acta Medica Academica 2012 



• 103 erişkin HLH, 54 E, 49 K 

• 49 HM, 24 İnfeksiyon, 14 otoimmun, 24 
bilinmiyen 

• Mortalite %74.8 (77/103) 

• 24 İ-HLH 

– EBV     8  

– CMV    6 

– Coxsackie 1 

– HSV 1 

– TB 4  

– Diğer bakteriler 4 

Jing Li. Medicine 2014 



Otoimmun hst sekonder HLH 

• Konnektif doku hastalığı 

• Erişkin Still hastalığı 

• Romatoid artrit 

• Sistemik Lupus Eritematozis 

• Dermatomyozit 

• Granılomatöz polianjit (Wegener) 

• Primer Sjörgen sendromu 

• Crohn hastalığı  

Jing Li. Medicine 2014 



Malignite sekonder HLH  
• Periferal T hücre lenfoma 

• Sınıflanmamış lenfoma 

• T hücre lenfoma 

• Subkutanöz pannikülit benzeri T hücre lenfoma 

• B hücre lenfoma 

• NK/T hücre lenfoma 

• İntravasküler T lenfoma  

• Hodgkin Lenfoma 

Non-hematolojik maligniteye sekonder 

• Nöroblastom 

• Rabdomyosarkom  
Jing Li. Medicine 2014 

George MR. J Blood Med. 2014  

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707


Patogenez  

• Hiperaktivasyon (CD8 T lenfosit ve makrofajlar) 

 

• Proliferasyon (ektopik migrasyon ve çeşitli 

organları infiltrasyonu) 

 

• Hipersitokinemi ( proinflamatuar sitokinlerin sürekli 

yüksek seviyede kalması) 

 

 

Weitzman S. Hematology Am Soc Hematol Educ Program. 2011  



Patogenez  

Brisse E. Cytokine Growth Factor Rev. 2014  

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25466631
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25466631


Klinik  

• Uzamış ateş 

 

• Hepatosplenomegali 

 

• Kanama 

 

• Deri döküntüsü 

 

• SSS anormalikleri  

 

• Sarılık  
 

Laboratuvar 

 

• Bisitopeni/pansitopeni 

• Koagulopati 

• Hiperlipidemi 

• Hipofibrinojenemi 

• Hiperferritinemi 

• Transaminaz 
yüksekliği 

• Hiperbilirubinemi 

• Hipoalbuminemi  

• Hiponatremi  
 



Klinik Bulgu  n % 

Ateş  99 96.1 

Splenomegali 82 79,6 

Hepatomegali  67 65 

LAP  55 53.4 

Böbrek tutulumu  35 34 

- Yeni proteinüri  32 31.1 

- Kreatinin artışı  8 7.8 

GIS kanama 15 14,6 

DIC  14 13,6 

SSS tutulumu 13 12,6 

* Bilinç değişikliği  10 9,7 

* İntrakraniyel kanama 3 2,9 

Jing Li. Medicine 2014 



Laboratuvar N  % 

Trombositopeni  89/103 86.4 

Lökopeni  89/103 77.7 

Nötropeni  76/103 73.8 

Anemi  61/103 59.2 

KCFT Bzk.  101/1003 98.1 

* ALT  81/97 83.5 

* AST  70/83 84.3 

* T. Bilirubin  49/83 59 

LDH  88/89 98.9 

Hipofibrinojenemi  56/92 60.9 

Hipertrigliseritemi  54/61 88.5 

Hiperferritinemi  63/64 98.4 

NK  38/43 88.4 

ESR  48/73 65.8 

CRP  59/63 93.7 



Hemofagositoz-Patoloji 

• Aktive makrofajların  lökosit, eritrosit, trombosit ve 

öncül hücreleri yutmasının histopatolojik 

gösterilmesi 

 

• En sık Kemik iliği, Lenf nodülleri, KC ve dalak 

 

• Ailesel olgularda başlangıçta gösterilebilirken 

sekonder olgularda başlangıçta olguların az bir 

kısmında gösterilebilir, seri biyopsiler gerekir. 

Maakaroun RN. Rev. Med. Virol. 2010 

George MR. J Blood Med. 2014  

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24966707
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Hiperferritinemi  

• * Ferritin seviyesi > 500µg/L olan 330 olgunun 

      HLH için  > 10.000µg/L; %90 duyarlı,%96 özgül 

 

• ** > 30.000µg/L %100 özgül     

*Allen CE. Pediatr Blood Cancer 2008. 

**Weitzman S. Hematology Am Soc Hematol Educ Program. 2011  





* 756 Hemato-onkoloji, 71’i HLH, ÇİN  

* 465  E, 291 K çocuk, yaş ort; 5,6 yıl 

* Ateş atağı döneminde sitokin düzeyleri  

• 71 HLH (38 E,33 K, yaş 

ort 1,9 yıl) 

 22 EBV              

 3 CMV 

 1 Rota virüs 

 1 HSV 

 1 HBV 

 1 Campylobacter 

 1 Fusobacterium 

 1 Staphylococcus spp 

 3  Mycoplasma  

 2 lösemi 

 3 lenfoma  

 1 Kawasaki hst 

 1 SLE 

 1 hipogamaglobulinemi 

 27 tanı konulamayan 

Xiao-Jun Xu, J Pediatr 2012;160:984-90). 



IL-6 (pg/ml) IL-10 IFN- 

Sağlıklı  5.5 6.7 5.2 

H/O kontrol 6.4 7.1 5.1 

Sepsis 325.1 40.5 6.4 

HLH 51.1 623.5 1088.5 

H/O-Sepsis 244.6 46.6 8.2 

H/O infeksiyon 34.7 10.5 7.7 

H/O ilaç ateşi 30.1 13.4 7.9 

Xiao-Jun Xu, J Pediatr 2012;160:984-90). 



• IFN-> 100 pg/ml  

              duyarlılık %94, Özgüllük %97.2 

 

• IFN-> 75pg/ml + IL-10>60 pg/ml 

              duyarlılık %93, özgüllük %98.9 

 

Xiao-Jun Xu, J Pediatr 2012;160:984-90 



HLH-Tedavi  

İnfeksiyon ilişkili HLH 

• Standart HLH protolü başlanmalı 

 

• Leishmania ilişkili olanlar hariç (L-AmB) 

 

• EBV-HLH 

• Steroid, IVIG, siklosporin (tek başlarına iyi sonuçlar) 

• Alemtuzumab ile iyi sonuçlar 

• Etoposid alanlarda sağ kalım yüksek  
 

George MR. J Blood Med. 2014  

Weitzman S. Hematology Am Soc Hematol Educ Program. 2011  
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Aklımızda kalsın  

• Ateş + splenomegali + pansitopeni/bistopeni 

olgularında ayırıcı tanıda HLH 

 

 

• HLH nedeni enfeksiyon hst olsa bile enfeksiyon 

spesifik tedaviye hızlı yanıt (24-48 saatte) yoksa 

HLH- 2004 protokolü  


