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Kan hemofagocytisk lymfohistiocytose vare en faktor ved
alvorlig koronavirussykdom?

Puja Mehta og medarbeidere har nylig publisert en artikkel i The Lancet der de
diskuterer om sekundeer hemofagocytisk lymfohistiocytose (HLH) kan utlases
av koronavirus (1). Tidsskriftet har gnsket en kommentar fra oss om dette
aktuelle temaet. Infeksjoner er én av flere utlgsende arsaker til denne alvorlige
hyperinflammatoriske tilstanden, og hos 6—28 % av pasienter med diagnosen
antas virusinfeksjoner, inkludert sars, a ligge til grunn (2—5).

Observasjoner tyder pa at det kan vaere viktig & behandle hemofagocytisk
lymfohistiocytose med immunmodulerende medikamenter. I en studie av
pasienter med tilstanden, der utlesende arsak var Epstein-Barr-virusinfeksjon,
fant man at mortaliteten var 14 ganger hoyere i gruppen som ikke fikk slik
behandling (4). Man har imidlertid ikke funnet tilsvarende resultater ved andre
virusinfeksjoner. Det skal bemerkes at det ikke finnes noen randomiserte
kontrollerte studier av behandlingsregimer (3).

Sykdommen covid-19 (coronavirus disease 2019), forarsaket av sars-CoV-2
(severe acute respiratory syndrome coronavirus 2), sprer seg na som en
pandemi. De fleste vil ikke bli alvorlig syke, men blant de som trenger
intensivbehandling pa sykehus, er mortaliteten hgy. Massiv lungeaffeksjon og
akutt lungesviktsyndrom (ARDS) preger disse pasientene. I mange tilfeller vil
en ogsa kunne se kraftig systemisk og lokal inflammasjon som kan bidra til &
forverre tilstanden. Bakgrunnen for fenomenet er ikke kartlagt, men det er vist
at sars-CoV-2 kan aktivere inflammasomer i det medfgdte immunforsvaret,
med frigjoring av interleukin-1, gjennom binding til angiotensinkonverterende
enzym 2 i lungevevet (6). Ved covid-19 ser man ogsa en massiv frigjering av
interleukin-6. Det er ikke utenkelig at en slik «cytokinstorm» kan fere til
utvikling av sekundar hemofagocytisk lymfohistiocytose med cytopenier,
betydelig hemofagocytose i beinmarg og lav fibrinogenkonsentrasjon. Haye
ferritinnivaer og persisterende hgy CRP kan vekke mistanke om at en
cytokinstorm er en del av sykdomsbildet.

Covid-19 er en ny tilstand, og selv om flere former for behandling er under
utpreving i randomiserte studier, foreligger det per i dag ingen etablert
medikamentell behandling. Flere steder vurderes det na studier av interleukin-
6-blokade med tocilizumab ved akutt lungesviktsyndrom assosiert med covid-
19, og interleukin-1-blokade med anakinra diskuteres ogsa. Det er imidlertid for
tidlig a trekke noen konklusjoner om hvorvidt medikamentene virker. Dersom
man mistenker en hyperinflammatorisk HLH-lignende tilstand ved covid-19,
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ber spesifikk behandling av dette overveies. Dette bor da helst forega i form av
randomiserte kliniske studier, noe Verdens helseorganisasjon anbefaler for all
ny eksperimentell terapi mot denne globale sykdommen (7).
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