Wtoérny zespol hemofagocytowy (SHLH) w przebiegu infekcji wirusem Epsteina-Baar —
opis przypadku
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Zespot hemofagocytowy (HLH) to rzadkie zaburzenie hematologiczne zagrazajace zyciu.
Zaleznie od etiologii wyr6znia si¢ dwie formy HLH: pierwotng — uwarunkowang genetycznie
lub wtorng — spowodowang niewlasciwg odpowiedzig gospodarza na infekcje, nowotwor
ztosliwy lub chorobe autoimmunologiczng. Wsrdd czynnikéw infekcyjnych wywotlujacych
HLH najczesciej wystepuje wirus Epsteina-Baar.

43-letni pacjent z chtoniakiem z obwodowych komorek T i autoHSCT w wywiadzie, zglosit si¢
na Oddzial Hematologii z powodu goraczek powyzej 38°C, suchego kaszlu, ostabienia,
powigkszonych, bolesnych weztow chlonnych szyjnych po stronie lewej. W USG jamy
brzusznej: powickszona $ledziona. W trakcie hospitalizacji stwierdzono szybko narastajace
parametry enzymow watrobowych, ferrytyny, CRP oraz szybko narastajacy poziom DNA
wirusa EBV w osoczu. W bioptacie szpiku kostnego widoczne cechy hemofagocytozy. Z uwagi
na obraz kliniczny i badania dodatkowe rozpoznano zespdt hemofagocytowy na tle infekcji
wirusem EBV.

Poczatkowo u chorego zastosowano Rituximab oraz sterydoterapi¢, mimo to nie uzyskano
poprawy. Zdecydowano o wdrozeniu leczenia wedlug protokotu HLH-2004 i podaniu
Cidofoviru uzyskujac normalizacj¢ stanu ogolnego pacjenta oraz parametrow biochemicznych.
Pacjent w stanie dobrym zakonczyt hospitalizacj¢ i zostat wypisany. Po 3 tygodniach od
WYypisu, zostat ponownie przyjety na oddzial hematologii z powodu nawrotu goraczek do 39°C,
ostabienia, zazotcenia powlok skornych oraz pokastywania. W badaniach laboratoryjnych
stwierdzono: niedokrwisto$¢, matoptytkowos¢, nieprawidtowe parametry wydolnosci nerek,
watroby, podwyzszone stezenie CRP oraz wysoki poziom DNA wirusa EBV. Rozpoznano
nawr6t zespotu HLH i zdecydowano o kontynuacji leczenia. Pomimo intensywnego leczenia
stan pacjenta sukcesywnie si¢ pogarszat. Narastaly parametry niewydolnosci wielonarzadowe;,
stezenia CRP oraz dodatkowo wystapily zaburzenia krzepnigcia. Po 5 dniach od przyjecia
nastapil zgon chorego.

Zespot HLH zwigzany z zakazeniem EBV jest rzadka choroba o wysokiej $miertelnosci.
Leczenie jest trudne i obarczone wieloma komplikacjami. Nalezy zwroci¢ szczegdlng uwage
na szybkie rozpoznanie schorzenia oraz powigzanie objawow klinicznych z wynikami badan
laboratoryjnych. Regularne oznaczania DNA EBYV u chorych po przeszczepie szpiku lub i/lub
komorek macierzystych moze skrdci¢ czas uzyskania diagnozy i szybciej zastosowac terapig.



