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haemophagocytas lymphohistiocytosis
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Pancytopenia észlelésekor a kivilté ok azonositdsa kihivist jelenthet, mivel az etiol6giak széles skildja — beleértve a
gybgyszereket, az autoimmun dllapotokat, a malignus daganatokat, a fertézéseket, a haemophagocytosist — sokféle
lehet. A szerz8k egy 3 éves leanygyermek esetét mutatjik be, aki elhtizdédé lizas dllapot miatt kerdilt felvételre. A la-
boratériumi vizsgilatok pancytopeniat, emelkedett gyulladdsos aktivitist mutattak, a tinetek hitterében a malignitas
kizarhato volt. A klinikai tiinetek és a jellegzetes laboratériumi eredmények alapjan a haemophagocytds lymphohistio-
cytosis (HLH) diagnozisa volt feldllithatd. A beteg kombinalt immunszuppressziv kezelésben részesiilt intravénas
szteroid, interleukin-1-antagonista, ciklosporin alkalmazisival. Allapota stabilizdlédott, s a milinéi egyetem gyer-
mekimmunoloégiai kozpontjiba keriilt dthelyezésre. A kiegészitd vizsgalatok Leishmanin-tert6zést igazoltak. A terd-
pidt amfotericin-B-kezeléssel egészitették ki. A kezelés hatdsdra a gyermek allapota, laboratériumi paraméterei gyor-
san javultak, és a terdpia befejezését kovetSen is tartds remisszié észlelhetS. Esettanulmdnyunk a pancytopenia
hétterében 4ll6 ritka korképre kivanja felhivni a figyelmet. A betegség kezelésében a szervi manifesztaciok mértékének
fiiggvényében kiilonb6z6 immunszuppressziv terdpidk alkalmazasa és a kivalto ok kezelése sziikséges.
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Childhood hemophagocytic lymphohistiocytosis with pancytopenia triggered
by leishmaniasis

A case report of & rare condition

Identifying the underlying cause of pancytopenia can be challenging, as there is a wide range of etiologies, including
drugs, autoimmune conditions, malignancies, infections, hemophagocytosis and hereditary conditions. The authors
present the case of a 3-year-old girl who was admitted for a prolonged febrile condition. Laboratory investigations
revealed pancytopenia, increased inflammatory activity, and malignancy was excluded as the underlying cause of the
symptoms. A diagnosis of hemophagocytic lymphohistiocytosis (HLH) was made on the basis of clinical signs and
characteristic laboratory findings. She received combined immunosuppressive therapy as intravenous steroid, interleu-
kin-1 antagonist, cyclosporine. Her condition stabilized and she was transferred to the Centre for Pediatric Immunol-
ogy at the University of Milan. Additional investigations confirmed Leishmanin infection. Therapy was supplemented
with amphotericin B. The treatment resulted in a rapid improvement of the child’s condition and laboratory param-
cters. Persistent remission was observed even after the end of treatment. Our case study aims to highlight the rare
pathology underlying pancytopenia. The treatment of this disease requires the use of different immunosuppressive
therapies depending on the extent of the organ manifestations and the treatment of the underlying cause.
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Roviditések

ADH = antidiuretikus hormon; ALT = alanin-aminotranszfe-
riz; AST = aszpartat-aminotranszferdz; CD = (cluster of diffe-
rentiation) differencidciés klaszter; COI = (cut-off index)
vagéértékindex; COVID = (corona virus disease) koronavirus-
betegség; CRP = C-reaktiv protein; CXCL9 = CXC-tipust
kemokinligand-9; FISH = fluoreszcens iz sitn hibridizicio;
GGT = gamma-glutamil-transzferiz; HLH = haemophagocy-
tds lymphohistiocytosis; IFNy = interferon-gamma; IgG = im-
munglobulin-G; IgM = immunglobulin-M; IL = interleukin;
MAS = macrophagaktiviciés szindréma; NK-sejt = (natural
killer) természetes 6l6sejt; PCR = (polymerase chain reaction)
polimeraz-lancreakcid; SARS-CoV-2 = (severe acute respirato-
ry syndrome coronavirus 2) salyos akut 1éguti tlinetegyiittest
okozé koronavirus-2; SIADH = (syndrome of inappropriate
ADH) nem megfelel6 ADH-termelési tiinetegytittes; SLE =
szisztémds lupus erythematosus

A haemophagocytis lymphohistiocytosis (HLH) ritka,
életveszélyes autoinflammatoricus szindroma, amelyet a
cytotoxicus lymphocytik és macrophagok ellendrizetlen
aktivdlodasa dltal termel6dote citokinek okozta szoveti
karosodas és tobbszervi diszfunkci6 jellemez. A korkép
kulcstfontossagt szalubilis medidtorai az interferon-gam-
ma (IFNy), az interleukin (IL)-1b és IL18 [1]. A beteg-
ségnek elsédleges, tn. familiaris, illetve masodlagos, spo-
radikus formdja kiilonithetd el. A familidris csoportban a
lymphocytik funkciéjat, illetve talélését vagy az inflam-
maszoma aktivilédasat befolydsold genetikai muticiok
mutathatok ki. A masodlagos format elsGsorban szerzett
tényezdk, példaul krénikus gyulladas, fert6zés, autoim-
mun betegség vagy malignitds okozza [2]. A reumatolo-
giai betegségekhez — mint példaul szisztémds kezdetd
juvenilis idiopathids arthritishez, felnéttkori Still-kérhoz
vagy SLE-hez — tirsul6 HLH-t macrophagaktivicios
szindromanak (MAS) nevezik [3]. A betegek gyors klini-
kai allapotromldssal, lazzal, hepatosplenomegalidval,
coagulopathidval jelentkeznek, mely klinikai tiinetek
mellett jellegzetes laboratériumi eltérések — mint cytope-
nia, emelkedett aminotranszferdz- és ferritinszintek — és
coagulopathia észlelhetd [ 3, 4]. Kezeletleniil a betegség
halalos kimeneteld, ezért a korai felismerés és az azonna-
li kezelés kritikus. Mortalitdsa, kiilondsen a betegség tel-
néttkori formdjaban, jelenleg is nagy, ezért a korkép sejt-
szint és molekuldris alapjainak pontosabb megértése,
jobb osztalyozasi rendszerek feldllitasa és célspecifikus,
kevésbé toxikus terdpidk bevezetése sziikséges [4, 5].

Esetbemutatas

Egy hiroméves, olasz dllampolgirsigt kisledny kertilt
felvételre klinikink infektolégiai osztilyara ldzas édllapot
miatt. A gyermek csaladjiban nem fordul el§ krénikus
betegség, sziiletés koriili anamnézise negativ.

Klinikai felvételére 10 napja fennalld, 39,5 °C-ig terje-
dé lazas allapot miatt kertilt sor. Az alapellatas sordn ton-
sillitis acuta miatt per os amoxicillinkezelés kezdddott,
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de lazas allapota véiltozatlanul fenndllt. A liz mellett orr-
folyas, illetve felvételét megel6z6en a vulva teriiletén je-
lentkezd fijdalom emlitendd. A gyermek fizikalis vizsga-
lati leletébdl a sapadt kiillem, a perianalisan, illetve a
szeméremtesten észlelt hyperaemia, tovibba stomatitis
aphthosa, illetve enyhe hepatomegalia (2 cm) emelend§
ki. A laboratériumi vizsgalatok soran pancytopenia (fe-
hérvérsejt: 3,65 G/1, abszolat neutrophil sejtszam: 1,23
G/ul, hemoglobin: 86 g/1, thrombocyta: 103 G /1), il-
letve emelkedett gyulladasos aktivitas (C-reaktiv protein
[CRP]: 50 mg/1, siillyedés: 80 mm /h, ferritin: 449 ng/
ml, D-dimer: 6900 ng/1, IL6: 23,1 pg/ml) igazolédott
normdlis prokalcitoninszint mellett. A periférids kenet
vizsgdlata sordn malignitisra utalé eltérés nem volt.
A negativ mikrobioldgiai vizsgalatok (torok-, vizeletleol-
tas, hemokultara) eredménye alapjan a tiinetek hdtteré-
ben a bakteridlis eredet kizarhato volt. A virusszerologiai
vizsgalatok (cytomegalovirus, Epstein—Barr-virus, hepa-
titis A-, B-, C-, E-virus, parvovirus B19, human immun-
deficientia-virus, IgM és IgG) negativ eredménytek vol-
tak, lezajlott ~ SARS-CoV-2-infekcié  igazolédott
(anti-COVID-nukleokapszid: 17,7 COI, anti-COVID-
’spike’: 185 U/ml). Az dpolasunk soran enyhén foko-
z6dé pancytopenia miatt altalinos anesztéziaban csont-
velG-aspirdci6  és  -biopszia tortént, mely kiérd
haemopoeticus aktivitissal normocellularis csontvelSt
mutatott; kariotipizalassal nem volt igazolhat6 klonalis
eltérés, a FISH-vizsgalat (fluoreszcens 2% situ hibridiza-
cid) sordn nem mutatkozott eltérés. Az elhtiz6do lazas
allapot miatt immunoloégiai szakvizsgalat tortént. Az
dramlasi citometrids vizsgilat sorin megtartott T- és
B-sejt-populicié mellett a ’natural killer’ (NK-) sejtek
alacsony aranya volt lithaté (0,9%, normal: 4-17%).
Az életkor-specifikus immunglobulinértékek koziil az
enyhén emelkedett IgG-érték emelendd ki (8,32 g/1).
Az immunszerologiai vizsgilat kérjelzé eltérés nélkili
volt.

A lazas dllapot miatt gockutatds céljabdl fil-orr-gégé-
szeti szakvizsgilat tortént, amely akut kétoldali otitis
media catarrhalist véleményezett. A mellkasrontgen-
vizsgilat korjelz§ eltérés nélkili volt, a hasi ultrahang-
vizsgalati leletébdl a hepatosplenomegalia, inhomogén
szerkezetd 1ép emelend§ ki, a kardiologiai szakvizsgalat
soran kevés, hemodinamikailag nem jelentds (2 mm) pe-
ricardialis folyadékgyiilem abrazolédott.

Apoldsunk sordn liza tartésan fenndllt, laboratériumi
eredményében a pancytopenia fokozédott (hemoglobin:
80 g/I1, thrombocyta: 46 G/1, neutrophil granulocyta:
1,31 G/1), szérumferritin- (1281 ng/ml) és -triglicerid-
szintje (2,66 mmol/1) emelkedett. A szolabilis CD25
marker szintje jelentésen emelkedett volt (44 500 pg/
ml, normdl: 10 000 pg/ml alatti) (1. tdblazat).

A Kklinikai tiinetek, a laboratoriumi, valamint a képal-
kot vizsgilati leletek birtokdaban a gyermeknél a HLH
diagnoézisat dllitottuk fel. A kérképnek a betegiinknél ta-
pasztalt jellemz§ klinikai, illetve laboratériumi eltéréseit
a 2. tablazat foglalja Gssze. A paciens 3 apoldsi napon
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1. tiblazat
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| Diagnosztikai kritériumrendszer betegiink adataival (4dlz) kiegészitve

Diagnosztikus kritériumok (HLH-2004) Kezdeti eltérések

Kontroll a 3. napon

Laz (38,3 °C felett) 10 napja tarté ldz

Perzisztalt

Splenomegalia Hepatosplenomegalin, inhomogén szerkezetl 1ép — Hepatosplenomegalin viltozatlan
Cytopenia Hyb: 86 g/1, tct: 103 G/, neutrophil: 1,23 G/1  Hyb: 82 g4/1, tct: 46 G/I

neutrophil: 1,31 G/1

Hypertrigliceridaemia és/vagy hyperfibri- Triglicerid: 2,31 mmol /I, fibrinogén: 2,19 g/1

Triglicerid: 2,66 mmol/l, fibrinogén: 1,93 g/1

nogenaemia

Alacsony/hianyzé NK-sejt-aktivitds 0,9% 0,7%
Haemophagocytosis Nem volt lithaté -
Hyperferritinacmia 449 ng/ml 1281 ng/ml
A szolubilis CD25 emelkedett szintje

(sIL2R) - 44 500 pg/mli

(normdl:10 000 pg/ml alatt)

hgb = hemoglobin; HLH = haemophagocytds lymphohistiocytosis; NK-sejt = természetes 616sejt; sIL2R = a szolabilis interleukin-2 receptora;

tet = thrombocyta

keresztiil nagy dozisu szteroidkezelésben (metilpredni-
zolon: 30 mg/kg/die, intravénds) részesiilt, amelyet 2
mg/kg per os terapiaval folytattunk. A tartdésan fenndlld
lazas allapot és laboratoriumi aktivitis miatt subcutan
IL1-antagonistat (inj. anakinra 100 mg/dézis) vezet-
tiink be. A kezelés hatasara a beteg laza mérséklédott, de
laboratériumi aktivitasa tovabbra is fennallt, ezért keze-
1ését per os ciklosporinterdpidval (4 mg/kg/die) egészi-
tettiik ki. A kezelés 8. napjitdl tartésan laztalanna valt,
laboratoriumi eredményei javulast mutattak, pericardialis
folyadékgytileme megsziint.

A 10. dpolisi napon tovabbi kezelés céljabol a milanoi
egyetem gyermekimmunolodgiai részlegére helyeztiik at.
Kiegészit§ vizsgalatokat végeztek, polimeraz-lancreakci-
0s (PCR-) vizsgalattal Leishmanin-pozitivitds igazolod-
dott. Ismételt csontvelGvizsgilat sordn Leishmanin-in-
fekcié nem volt kimutathat6. A klinikinkon megkezdett
immunszuppressziv  terdpidt amfotericin-B-terdpiaval
egészitették ki. A kombinalt kezelés hatasira a gyermek
vérképe gyorsan rendez8dott; az immunszuppressziv te-
rapiat a 3. héten elhagytik, amfotericin-B-terdpiaban
osszesen 4 hétig részesiilt. A sziil6kkel tortént telefonos
egyeztetés alapjan a gyermek allapota azéta is stabil, kor-
jelz6 laboratériumi eltérés nem észlelhetd.

2. tablazat | Laborat6riumi paraméterek véltozasa a kezelés soran
Paraméter A kezelés el6tt A kezelés utan
Thrombocyta (G/1) 46 88
Fehérvérsejt (G/1) 3,65 5,15
Ferritin (ng/ml) 1281 505
C-reaktiv protein (mg/1) 131 33
Triglicerid (mmol/1) 2,66 1,42
Fibrinogén (g/1) 1,93 3,02

Megbeszélés

A pancytopenia szamos velesziiletett vagy szerzett beteg-
séghez tarsulhat. Okozhatja a csontvel6 csokkent ter-
melése vagy a vérsejtek pusztuldsinak fokozédasa [6].
A tartésan fennalld, illetve progressziot mutatd esetek-
ben a malignitds mellett az immunolégiai betegségek
kizarasa is rendkiviil fontos [6]. Az immunrendszert
érint6 betegségek kozil autoimmun betegség részjelen-
ségeként, elsGsorban SLE, illetve autoinflammatoricus
koérképek esetében fordulhat elé.

A pancytopenia okdnak megdllapitisa kihivast jelent,
és kulcsfontossigi a megfelel$ kezelés meghatarozasa-
ban és a prognézis becslésében. A diagnézis feldllita-
sdhoz ¢és a megfelel6 kezelés kivalasztisihoz alapos
kortorténetre és fizikalis vizsgalatra, valamint célzott la-
boratériumi vizsgilatokra van sziikség. Az dtfogd anam-
nézisnek ki kell terjednie a tiplalkozasi szokasokra, a
gyogyszerekkel /toxinokkal valé érintkezésre, a megels-
z$ fert6z6 tiinetekre, kiilfoldi utazdsokra, valamint az
oroklott csontvel§-elégtelenségi szindromak, autoim-
mun betegségek, tumoros betegségek, thrombosis vagy
cytopenia csaladi el6forduldsaira. Betegiink csaladi
anamnézise korjelzé eltérés nélkiili volt, a tiinetek hdtte-
rében 6roklédé betegség nem merdlt fel. A kivizsgalas
soran els6ként a csontveldt infiltralé tumorok kizarasa a
legfontosabb. Betegiink periférids kenetének vizsgalata
soran blastszaporulat nem volt észlelhetd, a csontveld
vizsgalata a tiinetek hatterében nem igazolt malignitast.

Az immunolégiai kérképek kozil a leggyakrabban
SLE esetében észlelhetd pancytopenia. Betegiink im-
munszerologiai vizsgilata korjelz6 eltérés nélkiili volt,
hypocomplementaemia nem volt észlelhetS, a Coombs-
teszt negativ eredményd volt, igy ez a korkép a tiinetek
hatterében kizarhaté volt.

A ritka, autoinflammatoricus kérképek csoportjiba
tartoz6 HLH-r6l mar 1939-ben beszamoltak. A leg-
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gyakrabban a sziiletés és 18 honapos kor kozotti csecse-
mdket érinti, de a betegség minden korosztilyban meg-
figyelhet6. Pontos el6forduldsa nem ismert. A kérkép
csalddi vagy sporadikus rendellenességként is eléfordul-
hat. A fert6zés gyakori kivalté ok mind a genetikai hajla-
muaknal, mind a szorvinyos esetekben [7-10]. A korkép
patofiziologidja nem teljesen tisztazott, feltételezhetGen
a hibas lymphocytatoxicitassal, az aktivalt immunsejtek
expanzidjival és a proinflammatoricus citokinek hiper-
szekrécidjaval fiigg Ossze.

A betegek plazmdjiban rendkiviil nagy koncentracio-
ban megtalalhat6 citokinek k6zé tartozik az IFNy, a ke-
mokin CXCL9, a tumornekrézisfaktor-alfa (TNFa), az
116, 1110, IL12 és az IL.2-receptor (CD25), amelyek a
tobbszervi elégtelenségért és a szindroma okozta jelen-
t6s haldlozdsért feleldsek [3, 11-15]. A szolabilis CD25
szintje aktivitasi markerként hasznalt fontos laboratériu-
mi paraméter, mely 2023 6ta hazankban is elérhetd, ér-
téke betegiink esetében is jelentésen emelkedett volt.

A haemophagocytosis a gazdaszervezet vérsejtjeinek
macrophagok altali elnyelését (sz6 szerint ,,megevését”)
jelenti. Ez megfigyelhet$ az immunszovetekben (nyirok-
csomok, 1ép, mdj) vagy a csontvelG-aspiratumban. Ez a
jelenség alatimaszthatja a HLH diagnézisit, de nem
szlikséges a korkép diagnozisahoz [2, 11, 12]. Betegiink
esetében sem volt kimutathaté haemophagocytosis a
csontvel6mintakban.

A korkép dltaldban akut vagy szubakut lizas betegség-
ként jelentkezik, amelyhez tobb szerv érintettsége tarsul.
A betegek >80%-aban a megjelenéskor cytopeniak, kiilo-
nosen anaemia ¢és thrombocytopenia észlelhetS. A gyul-
ladasos citokinek hatasira magas CRP-szint észlelhetd.
A jelent6sen emelkedett szérumferritinszint gyakori, és
kiilonosen gyermekeknél jelentds érzékenységgel és spe-
cificitdssal rendelkezik [16]. A lazas dllapot és az emelke-
dett ferritinérték azonban a szisztémas kezdetd juvenilis
idiopathids arthritis jellegzetes eltérése is, amelyhez
gyakran tarsulhat HLH, igy a kivizsgalds soran ezt a kor-
képet is ki kell zarni [17]. Szinte minden betegnél hepa-
titis alakul ki, a mdjenzimek (AST, ALT, GGT) és a lak-
taitdehidrogendz jellegzetesen emelkedett szintjeivel.
A majmikodési zavar és a betegség elérehaladtaval disz-
szemindlt intravascularis coagulopathia okozta emelke-
dett trigliceridek és kéros véralvadasi paraméterek (kiilo-
nosen emelkedett D-dimer-szint, hypofibrinogenaemia)
szintén gyakran megfigyelhet6k [18, 19]. A funkcionalis
aramlasi citometria fontos a HLH-szindréma és a hason-
16 klinikai tiineteket mutaté stlyos immundeficientidk
differencidldiagnosztikdjiban [20].

A kezdetben jellegzetes lazas dllapot és hepatospleno-
megalia mellett a betegség elérehaladtaval egyéb szervek
funkcidja is karosodhat. A betegek egyharmadaban neu-
rolégiai rendellenességek — mint gorcsok, mentdlis alla-
potviltozds, ataxia — jelentkezhetnek [21]. A betegség
érintheti a légzérendszert, a szivet, a vesét és a bdrt is.
A légzési rendellenességek akut [égzési distressz szindro-
mat okozva halilhoz vezethetnek [18]. A sdlyos hypo-
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tensio egy vagy tobb vazopresszor addsat teheti sziiksé-
gessé. Renalis diszfunkcié sok betegnél el6fordul,
hyponatraemiaval jelentkezhet, amelyet feltételezhetGen
a nem megfelel6 ADH-szekrécié (SIADH) okoz.

A HLH diagnézisa a klinikai és a laboratériumi lelete-
ken alapulé diagnosztikus kritériumrendszer alapjan ha-
tarozhaté meg [3]. A 8 kritérium kozil 5-nek kell telje-
stilnie a diagnoézis felallitisdhoz. Betegiink esetében a
korképet a 3. apolasi napon allapitottuk meg.

HLH tarsulhat fert6zésekhez, malignus és immunolo6-
giai betegségekhez [19-21]. Fontos azonositani ezeket
az allapotokat, mert e korképek hatékony kezelése a
HLH gyors klinikai javulasihoz vezethet. E tirsuld
szindromak értékelése azonban nem késleltetheti a diag-
nosztikat vagy a specifikus kezelés megkezdését. Bete-
glinknél malignitasra és autoimmun betegségre utalo el-
térés nem volt, és aktudlisan zajlé, Magyarorszigon
akutan vizsgalhato fert6zés is kizarhato volt. Az olaszor-
szagi egyetemen elérhet§ PCR-vizsgilat sorin sikertilt
kimutatni a Leishmania-tertézést. A leishmaniasist egy
obligit protozoon okozza; ez iddig 21 Leishmanin fajt
azonositottak, amelyek az emberre nézve patogénnek bi-
zonyultak. A betegséget a hazi vagy vadon €16 allatokrél
szarmaz6 homoki legyek terjesztik. Tropusi és szubtro-
pusi teriileteken gyakoribb, 5 évesnél fiatalabb gyerme-
kekben gyakrabban fordul el6. Pontos el6forduldsa nem
ismert, az Egészségiigyi Vilagszervezetnek (WHO)
évente 50 000-90 000 4j esetet jelentenek. A leishma-
niasisnak 3 klinikai megjelenési formdja van: bor-, nyal-
kahdrtya- és visceralis tipus. Az esetek 1%-dban a leish-
maniasis masodlagos HLH-t okoz. A leishmaniasis altal
kivaltott HLH pontos patogenezise nem ismert, a kor-
okoz6 a macrophagok vagy histiocytik fokozott aktiva-
lodasat okozza [22]. A visceralis tipus klinikai jellemz6i
atfedésben vannak a HLH-val, a visceralis tipusban elht-
z6d6 laz, sulyvesztés, splenomegalia és pancytopenia jel-
legzetes. A leishmaniasishoz tarsuld pancytopenia gyak-
ran megfigyelheté az endémias régidkban, azonban a
népesség vandorlasaval, az erddirtassal, illetve a kornye-
zeti tényezdlk valtozasiaval egyéb teriileteken is el6fordul
[23].

A pancytopenia mellett ritkdn stlyos aplasticus anae-
mia is észlelheté HLH-szindrémaban, ez esetben gene-
tikai vizsgalat javasolt congenitalis HLH iranyaban [24].
Ez a jellegzetesség késedelmes diagnoézishoz és kedve-
zGtlen kimenetelhez vezethet [25-28]. A kérkép diag-
nosztizalasahoz Leishmania-PCR végzése javasolt; a
csontvelGben a fertézés nem minden esetben mutathato
ki, ahogy betegiinknél sem. A korkép kezelésében a lipo-
szomalis amfotericin-B alkalmazdsa ajanlott, mely bete-
glink esetében is hatdsos volt [29].

A HLH kezelése a kivaltd ok(ok)tél és a betegség st-
lyossagatdl fiigg, immunszuppressziv terapia — mint nagy
dézist szteroid, IL1-antagonista, etopozid és ciklospo-
rin — ajanott [30-33]. A kérkép misodlagos formdiban a
betegséget kivaltd tényezlk (fertézés, gyogyszerek és

ORVOSI HETILAP

2025 m 166. évfolyam, 41. szam

Unauthenticated | Downloaded 10/13/25 12:46 PM UTC



malignitis) azonositisa és kezelése a terdpia kritikus
eleme.

Betegiink dllapota a kombindlt immunszuppressziv és
antiprotozoon-kezelés hatdsara javult.

A HLH-2004 kezelési protokoll megjelenése jelents-
sen javitotta a talélést. A familiaris HLH-t talél6k hossza
tavi  mellékhatasoktdl szenvedhetnek, mint példaul
kognitiv és pszichés problémak, novekedési elmaradas,
halldskarosodas és obstruktiv tiid6betegség. A felnSttek
prognoézisa HLH esetén tovibbra is rossz, a haldlozasi
arany 42% és 88% kozott valtozik. Ezek az adatok azt
mutatjak, hogy siirgGsen sziikség van a HLH jobb diag-
nosztikdjara és terdpidjira, kiilonosen a felnétt populd-
ciéban.

Kovetkeztetés

A leishmaniasis és az altala okozott HLH-szindréma ati-
pikus tiinetek széles spektrumaval jelentkezhet. Mindkét
betegség diagnosztikai kihivist jelent a ritka klinikai
megjelenés, a széles differencidldiagnosztikai paletta és a
ritkasig miatt minden klinikai szakember szdmdra. Az
esetismertetés célja, hogy minél tobb informaciét tirjon
fel a leishmaniasis dltal kivaltott masodlagos HLH ritka
jelenségérol.

Anyagi tamogatds: A kézirat megirdsa nem részesiilt
anyagi timogatasban.

Szerzdi munkamegosztis: Gy. A. a kézirat megfogalmazé-
ja. P. H., Ny. Z., Cs. A. a beteg klinikai felvételében, a
vizsgilatok szervezésében vett részt. O. G. a malignitas
kizarasiban vett részt. M. B. immunologus szakorvos-
ként megtervezte a vizsgilatokat, a gyégyszeres kezelést
indikalta. A kozlemény végleges valtozatit valamennyi
szerz elolvasta és jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.

Koszonetnyilvanitas

Koszonjiik a Pécsi Tudomanyegyetem Klinikai Kozpontjanak Gyer-
mekgyogydszati Klinikdjan dolgozé 6sszes kolléginak a beteg vizsgdla-
ta és kezelése sordn nyujtott segitséget.
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LCatus amat piscem, sed non vult tangere flumen.”
(Macska halat kedvel, de vizbe menni soha nem mer.)
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