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Virusassocieret haemofagocytosesyndrom (VAHS) er
en sjaelden tilstand med en dérlig prognose. Syndro-
met er karakteriseret ved feber, cytopeni i perifert
blod, hyperferritinaemi og forekomst af haamofagocy-
terende makrofager i knoglemarven samt organinfil-
tration i milt eller lever, hvilket resulterer i hepato-
splenomegali og pavirket leverfunktion. VAHS er
resultatet af en massiv aktivering og proliferation af
makrofager, som er udlgst af et abnormt immun-
respons pé en viral infektion. De aktiverende makro-
fager udskiller inflammatoriske cytokiner, der for-
arsager de kliniske fund ved VAHS [1]. VAHS
kompliceret med akut nyresvigt forekommer sjaeldent
og er kun sparsomt beskrevet i litteraturen. Det me-
nes at vaere associeret med en darligere prognose [2].
Oftest er nyresvigt beskrevet hos bgrn med hereditaer
heemofagocytose-syndrom. I denne sygehistorie be-
skrives et tilfeelde med VAHS og akut nyresvigt hos en
voksen patient med kronisk lymfatisk leukaemi (CLL).

SYGEHISTORIE

En 60-drig mand, der havde CLL, blev indlagt hgjfe-
bril med udtalt splenomegali og hepatomegali. Pa-
tienten havde aldrig féet behandling for sin leukaemi
og var i gvrigt rask. Blodprgver taget pa indleeggelses-
dagen viste som tidligere let trombocytopeni, 85 x
10° trombocytter/l og marginalt nedsat haamoglobin-
koncentration pa 7,3 mmol/l. Leukocyttallet var 29,4
x 10°/1 og lavere end vanligt. Initialt var der mistanke
om progression eller transformering af CLL pga. den
betydelige hepatosplenomegali. Imidlertid viste
blodprgverne under de fgrste dage af indleeggelsen
tiltagende pancytopeni med fald i trombocytkoncen-
trationen til 13 x 10°/1, stigende levertal med P-ala-
ninaminotransferasekoncentration pa 558 U/1, P-lak-
tatdehydrogenase (LDH)-koncentration pa 1.040 U/1
og P-basisk fosfatase-koncentration pé 147 U/1.
Koagulationsfaktorerne forblev normale under hele
forlgbet, men der var aftagende nyrefunktion. P-ferri-
tinkoncentrationen var svert forhgjet, 40.300 mikro-
gram/| (referenceverdi: 12-300 mikrogram/1), hvil-
ket gav mistanke om haamofagocytosesyndrom. En
knoglemarvsundersggelse viste CLL uden transforme-

ring, og der var en infiltrationsgrad pa ca. 20% af hae-
mofagocyterende makrofager i omrader af marven
(Figur 1). Pa mistanke om, at haamofagocytosesyn-
dromet var virusassocieret, blev der herefter pébe-
gyndt behandling med intravengst administreret
ganciclovir. Friggrelsen af cytokiner og dermed
dempet immunreaktion sggtes bremset med hgj-
dosisprednisolon 100 mg dagligt og immunglobulin
40 g dagligt givet intravengst i tre dage. Undersg-
gelse for Epstein-Barr-virus, hiv samt hepatitis A-, B-
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og C-virus var alle negative. En polymerasekadereak-
tions- og antistofundersggelse for cytomegalovirus
viste aktiv infektion. Daglige blodprgver viste hurtigt
progredierende nyresvigt, og patienten fik oliguri og
betydelig overhydrering. Efter ni dages indleeggelse
var P-kreatininniveauet steget fra 86 mikromol/1 til
491 mikromol/1, og der blev pdbegyndt heemodialyse.
Efter f dages behandling fik patienten det markant
bedre og blev afebril. Dette var ledsaget af et fald i
P-ferritinkoncentrationen allerede inden for 1-2
dage, faldende P-LDH-koncentration og stigende
blodpladetal. Efter 28 dage blev han udskrevet i sin
habituelle tilstand med normal leverfunktion, en
P-kreatininkoncentration pa 112 mikromol/1 og en
P-ferritinkoncentration pa 697 mikrogram/1.

DISKUSSION

De mangfoldige méder, som haamofagocytosesyn-
drom kan manifestere sig pa, gor diagnostikken svaer
uanset drsagen. Betydelig forhgjet P-ferritinkoncen-
tration hos en patient, som har vedvarende feber, bgr
bevirke, at man far mistanke om haeemofagocytose-
syndrom. Et steerkt forhgjet ferritinniveau (> 30.000
mikrogram/1) er en nasten patognomonisk markgr
med béde hgj sensitivitet og specificitet for heemofa-
gocytosesyndrom, uanset udlgsende arsag [3]. En hgj
koncentration i blodet af oplgseligt differentierings-
kompleks (CD)163 er foruden forhgijet ferritinkon-
centration en markegr for haemofagocytosesyndrom.
Analyse af CD163 foretages kun f4 steder i Danmark
og blev ikke anvendt i denne sygehistorie. Da heemo-
fagocyterende makrofager ikke ngdvendigvis er til
stede ved indleeggelse, bor fraveer af disse i knogle-
marven ikke forsinke pabegyndelse af behandling ved
mistanke om haamofagocytosesyndrom [1]. Den hur-
tige diagnostik og malrettede behandling af den udlg-
sende drsag til haamofagocytosesyndromet hos denne
patient var formentlig afggrende for den vellykkede
behandling. Der blev ikke foretaget nyrebiopsi i dette
tilfeelde, s& den eksakte arsag til nyreinsufficiensen er
ukendt. En gennemgang af litteraturen giver ikke no-
get sikkert bud pa arsagen til nyrepavirkning [2]. Der
er i andre undersggelser ikke fundet infiltration af
makrofager i nyrebiopsier, og nyrepavirkningen an-
ses for at veere fordrsaget af den systemiske cytokin-
storm [2]. Vi valgte at udlade ciclosporinbehandling
pga. den akutte nyreinsufficiens.

Nyere undersggelser tyder ellers p4, at ciclo-
sporin i kombination med prednisolon er effektiv i
behandling af heemofagocytosesyndrom uanset ar-
sag, dog stadig med fokus pa at behandle den udlg-
sende drsag og supprimere den hyperinflammatori-
ske aktivitet, der fordrsager den livstruende tilstand
[1,4].
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A 60-year-old man with chronic lymphocytic leukaemia was
admitted to our department with fever and hepatospleno-
megaly. Laboratory findings revealed hyperferritinaemia of
40,300 microgram/I and both liver and renal dysfunction.

A bone marrow biopsy showed haemophagocytosis consistent
with haemophagocytic syndrome. The serology was compatible
with acute Cytomegalovirus infection. The patient received
therapy with ganciclovir, prednisolone and gamma globulin,
and the acute renal failure was treated with haemodialysis. The
patient responded well to the treatment and was discharged
after a month with normal lever and renal function.
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