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niewydolno?? w2troby przeszczepienie macierzystych komorek krwiotwdérczych zespd? hemofagocytarny
Keywords. acute liver insufficiency haemophagocytic syndrome fever of unknown origin (FUO)
hepatosplenomegaly haematopoietic stem cell transplantation (HSCT ) macrophage activation syndrome

Autorzy:
Olga Rutynowska?Pronicka - Klinika Onkologii IP?CZD

Dariusz Rokicki - Klinika Chorob Metabolicznych, Endokrynologii i Diabetologii IP?CZD

Bo?enna Dembowska?Bagi ?ska - <p>Klinika Onkologii, Instytut ,, Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka’,
Warszawa</p>

Barbara Pi?tosa - Pracownia Zgodno?ci Tkankowe |P?CZD

Wies?awa Grajkowska - Zak?ad Patomorfologii IP?CZD

Katarzyna Witulska - Klinika Anestezjologii i Intensywne Terapii IP?CZD

Beata Wolska?Ku?nierz - <p>Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii IP?CZD</p>
Macigj Pronicki - Zak?ad Patomorfologii IP?CZD

Danuta Perek - Klinika Onkologii 1P?CZD

Ewa Bernatowska - <p>Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii IP?CZD</p>

Anna Wieteska-Klimczak - Klinika Pediatrii, ?ywieniai Chorob Metabolicznych, Instytut ,, Pomnik -
Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie

Piotr Gietka - Klinikai Poliklinika Reumatologii Wieku Rozwojowego, Instytut Reumatol ogii im. prof.
Eleonory Richter, Warszawa

Sylwester Prokurat

Janusz B. Ksi?yk - <p><em>Klinika Pediatrii ?ywieniai Chordb Metabolicznych w Centrum Zdrowia
Dziecka, Warszawa</em></p> <p> </p>

Marek Migda?

Piotr Socha - <p>Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburze? Od?ywianiai Pediatrii Instytut
"Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka', Warszawa</p>

Irena Jankowska - <p>Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburze? Od?ywianiai Pediatrii, Instytut
, Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka”, Warszawa</p>



Mieczys?aw Litwin

Maja Klaudel-Dreszler - <p>Klinika Gastroenterol ogii, Hepatologii, Zaburze? Od?ywianiai Pediatrii,
Instytut ,,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka ', Warszawa</p>

Streszczenie:

Zesp6? hemofagocytarny (HS) to rzadkie, zagra?qj ?ce?yciu schorzenie, b?d?ce skutkiem wrodzonego lub
nabytegoupo? edzenia aktywno?ci cytotoksyczngl komorekNK i limfocytoéw T cytotoksycznych (CTL),
prowadz?cedo hipercytokinemii, naciekania narz?dow przez CTLi nadmiernego pobudzenia makrofagow.
G?6wnymi objawami HS s?: utrzymuj?ca si? ponad 7dni gor?czka, powi?kszenie w?troby i/lub
?Aedzionyoraz bi- lub pancytopenia we krwi obwodowej. Do typowychobjawdw laboratoryjnych nale??:
hiperferrytynemia,hipertriglicerydemia, hipertransaminazemiai hipofibrynogenemia. Hemofagocytoza —
charakterystycznyobjaw morfologiczny, bywa nieobecna wewcze™ie pobrang biopsji szpiku lub w?z?a
ch?onnego.HS obemuije postaci pierwotne, zwi?zane z defektemgenetycznym lub blokami
metabolicznymi, oraz wtorne,zwi?zane z zaka?eniami, nowotworami i
chorobamiautoagresyjnymi.Czynnikiem wyzwal g 2cym zaréwno pierwotny, jaki wtérny HS s? najcz??cigj
zaka?enia wirusowe,zw?aszczaEBV i CMV, dlatego te? potwierdzenie aktywnegozaka?enia nie wyklucza
pierwotnego HS,jakim jest rodzinny zesp6? hemofagocytarny (FHL).Pierwsze objawy FHL obserwowane
s? zwykle poni?gj 2. r.?., e opisano tak?e chorych nastoletnich i m?odychdoros?ych. Wtérne HS
wyst?puj? w ka?dym wieku.Pomimo istnienia algorytmoéw diagnostycznychdla HS, ustalenie w?a?ciwej
diagnozy we wczesnychstadiach choroby jest wci?? trudne, zw?aszczau dotychczas zdrowych dzieci
starszych. Rokowaniew nieleczonym HS jest z?e. Obecnie zaleca si? terapi wed?ug protoko?u
HLH?2004, opartym na stosowaniuetopozydu, glikokortykosteroidéw, cyklosporyny Ai metotreksatu.W
przypadkach pierwotnego HS orazopornych na leczenie wtornych HS leczeniem docel owymjest
przeszczepienie macierzystych komorekkrwiotworczych.

Abstract:

Haemophagocytic syndrome (HS) represents a rare,life?threatening condition, caused by congenital
oracquired defect in cellular cytotoxicity that leads touncontrolled hypercytokinaemia and infiltration of
differentorgans with cytotoxic TAymphocytes and hyperactivatedmacrophages.

Cardina symptoms include prolonged fever, hepatosplenomegal yand duo- or pancytopenia. Among
biochemicalaberrations there are elevated serum ferritin,hypertriglyceridemia and hypofibrinogenemia.
Morphological hallmark — haemophagocytosis, observedin hyperactivated macrophages, may not be found
inthe initial bone marrow smears or lymph node examination.HS is divided into primary HS caused by
genetic defectsor inborn errors of metabolism, and secondary HS dueto infections, neoplasms and
autoaggressive diseases.Because both, primary and secondary HS, are most oftentriggered by infection,
especialy by EBV or CMV, thepresence of infection does not exclude primary forms ofHS, such as
familial haemophagocytic syndrome (FHL).The onset of FHL is most common below 2 years of age,but it
has been also reported in teenagers and youngadults. Secondary HS has been found in all ages.Although
diagnostic guidelines have been devel oped.it still remains difficult to establish the diagnosis of HSin its
early stages, especially in older children whohave been healthy before. The prognosisin untreatedHS is
poor. Therapeutic management is based onprotocol HLH-2004, including the use of
etoposide,glicocorticosteroids, cyclosporine A and metothrexate.In primary HS and therapy ?resistant
secondary HSthe last step of treatment, after achievement of completeor partial remission, is
haematopoi etic stem celltransplantation.



