Diagnosekriterien der HLH

Mindestens 5 von 8:

1. Fieber
2. Splenomegalie

3. Zytopenie (mind. Bizytopenie):

Hb <9g/dl
Thrombozyten < 100/nl
Neutrophile < 1/nl

4. Hypertriglyceriddmie (= 3 mmol/l)
und/oder
Hypofibrinogenamie (<1.549/D)

5. Ferritin > 500 pg/l

6. sCD25 (I6slicher IL2-R) = 2,400 U/ml
7. Verminderte NK-Zell-Aktivitat

8. Hamophagozytose

(Knochenmark, Milz, Lymphknoten oder Liquor)
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Was ist HLH?

Ungebremste Inflammation:
Die Hamophagozytische Lymphohistiozytose (HLH)
im Erwachsenenalter

Die HLH ist ein z.T. schwer verlaufendes Hyperinflamma-

tions-Syndrom (siehe Abb.). Es entsteht bei Erwachsenen
auf dem Boden verschiedener Grunderkrankungen. Maligne
Erkrankungen, Infektionen und autoimmune Prozesse trig-
gern die HLH. Gehduftes Auftreten wurde unter Immunsup-

pression und nach Stammzelltransplantation beschrieben.
Wahrend der HLH im Kindesalter genetische Defekte der
Immunsynapse zugrunde liegen und die Langzeitprognose
mit standardisierten Therapieprotokollen sehr gut ist, sind
die pathogenetischen Mechanismen der Erwachsenen-
HLH heterogen und noch wenig erforscht. Therapiestan-

dards fiir Patienten im Erwachsenenalter existieren nicht.

Eine hohe Dunkelziffer unerkannter HLH-Patienten wird

vermutet. Ziel muss es deshalb sein, die Diagnosestellung
zu beschleunigen, retrospektive Daten zu erheben und
durch Auswertung der Therapieergebnisse Leitlinien fir
Erwachsene mit HLH zu erstellen.

Am Uniklinikum Jena wurde eine Registerdatenbank zur
anonymisierten Erfassung dieser Daten (relevante Labor-
parameter, Therapien, Outcome) erstellt. Es besteht eine
Kooperation mit der padiatrischen HLH Studienzentrale
des Universitatsklinikums Hamburg und dem Centrum fiir
Immundefizienz am Universitatsklinikum Freiburg. Das
klinische Register dient auch der Vernetzung von Arzten,
die Patienten mit Erwachsenen-HLH behandeln.

Falls Sie bei Patienten den klinischen Verdacht auf
Vorliegen einer HLH haben, wenden Sie sich bitte an
HLH.Erwachsene@med.uni-jena.de, wir beraten Sie gerne.
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Die HLH ist ein Hyperinflammations-Syndrom mit
UberschieBender Immunantwort (Zytokinsturm).

Familidre (primére) HLH: vorwiegend bei Kindern
(Ursache: Mutationen, welche die Immunsynapse
beeintrachtigen)

Erworbene (sekundare) HLH: bei Erwachsenen
Heterogene Trigger: maligne Grunderkrankung,
Infektionen (z.B. EBV, Leishmanien, Sepsis),
Immunsuppression (z.B. nach Stammzell-TX,
immunsuppressive Antikorpertherapie).

Bei rheumatischen Erkrankungen und
Inflammationssyndromen wird das Krankheitsbild

Makrophagen-Aktivierungssyndrom (MAS) genannt.

Normale Immunantwort HLH: Unkontrollierte Immunantwort
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Sie haben Verdacht auf HLH?

» Wieviele Diagnosekriterien liegen vor?

» Hat der Patient eine typische
Triggererkrankung
(Infektion, Malignom, Autoimmunopathie)?

» Kontakt zum HLHia-Referenzzentrum zur
diagnostischen Beratung:

- Dr. Schenk

(Jena) Tel. 03641 9-324201

- Prof. Dr. La Rosée
(Villingen-Schwenningen) Tel. 07721 93-4001

Offene Fragen

» Epidemiologie

» Diagnosekriterien?

- etablierte Kriterien aus Padiatrie Gbernommen;
1:1 Ubertragbar?

- Abgrenzung zu Symptomen der Grunderkran-
kung maoglich (z.B. M. Still, malignes Lymphom,
Sepsis, EBV)?

- Differentialdiagnose SIRS, Sepsis und Multi-
organ-Dysfunktion (MODS)?

» Risikofaktoren?

» Adaquate Therapie?



