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Infectieziekten in beeld

S. Kooij, M. van der Welle, M. van den Berge

Uw Diagnose?

(Tijdschr Infect 2012;7:73)

Ziektegeschiedenis
Een 21-jarige vrouw werd opgenomen met koorts en 
een erythemateuze huiduitslag, die ontstaan is nadat 
zij amoxicilline had gekregen van de huisarts van-
wege aanhoudende koorts. Bij lichamelijk onderzoek 
had zij een gegeneraliseerde huiduitslag, maar geen 
lymfadenopathie. De diagnose epstein-barrvirus (EBV) 
werd gesteld op basis van atypische lymfocyten en 
een positieve test voor IgM tegen EBV. In de volgende 
twee weken hield de koorts aan en ontstond een  
pancytopenie. Het laboratoriumonderzoek toonde 
aan:  Hb -5,0-mmol/l (7,5-10), leucocyten 2,0x109/l  

 
(4,0-10,0), trombocyten  88x109/l (150-400), ASAT-
334 u/l (5-40) ALAT-269 u/l (5-45), ferritine 17.400 
μg/l (25-350), fibrinogeen 1,1 g/l (2,0-5,0), triglyce-
riden 2,7 mmol/l (0,5-2,2), s-IL2-receptor 11.000 U/ml 
(max 450), EBV-dna 5,5 104 c/ml. Een echo van de 
buik toonde een splenomegalie van 14 centimeter aan. 
Een beenmergpunctie werd gedaan (zie Figuur 1 en 2).

Kunt u met deze gegevens een
diagnose stellen?
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Figuur 1: Beenmerguitstrijk May-Grunwald-Giemsa-kleuring. Macrofaag met twee erythroblasten kernen. 

Figuur 2: Beenmerguitstrijk May-Grunwald-Giemsa-kleuring. Veel macrofagen in het beenmerguitstrijk.
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Het beenmergonderzoek laat een hypercellulair been-
merg zien waarin een sterke toename is van macrofa-
gen. Een deel van deze macrofagen heeft erytroblasten 
gefagocyteerd. Dit beeld past bij een hemofagocytair 
syndroom. Gezien de klinische en laboratorium bevin-
dingen en de uitslag van het beenmerg, werd de EBV-
diagnose geassocieerd hemofagocytair syndroom gesteld 
en werd de patiënte gedurende zeven dagen behandeld 
met prednison 1 mg/kg oraal en aciclovir driemaal 5 mg/ 
kg intraveneus. Hierop daalde de koorts en herstelde de 
pancytopenie binnen enkele dagen. De prednison werd 
afgebouwd. Na het afbouwen van de prednison heeft 
zij geen recidief gekregen. Hemofagocytair syndroom 
wordt gekenmerkt door pathologische immuunactivatie 
en kan zich manifesteren als koorts eci, leverfalen, 
beenmergfalen, huidafwijkingen, longafwijkingen en 
neurologische verschijnselen. De diagnose hemofago-
cytair syndroom wordt gesteld indien er een genetische 
analyse consistent is met de diagnose of als er vijf van 
de acht criteria aanwezig zijn (zie Tabel 1).1

Het primaire hemofagocytair syndroom is een gene-
tische ziekte die zich op jonge leeftijd presenteert en indien 
onbehandeld vaak fataal is. Er zijn verschillende gene-
tische afwijkingen beschreven. Het secundaire hemo-
fagocytair syndroom is geassocieerd met infecties, 
maligniteiten en auto-immuunziekten. Soms is er geen 
goed onderscheid te maken omdat ook het primaire 
hemofagocytair syndroom uitgelokt kan worden door 
infecties. Een EBV-infectie is de meest voorkomende 
infectie die geassocieerd is met het hemofagocytair  

syndroom. Vaak heeft dit een ernstig beloop waarbij 
agressieve therapie met etoposide, cyclosporine en  
dexamethason aanbevolen wordt. Bij primaire en bij 
sommige gevallen van secundaire hemofagocytair syn-
droom is beenmergtransplantatie noodzakelijk. Recen-
telijk is een mooi overzicht gepubliceerd over de 
klinische verschijnselen en de behandeling van het 
hemofagocytair syndroom.2 Omdat het ziektebeloop 
bij deze patiënt gering was, is er in dit geval voor een 
minder agressieve behandeling gekozen met prednison 
en aciclovir zoals eerder beschreven bij EBV-gerelateerd 
hemofagocytair syndroom.3
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Tabel 1. Diagnostische criteria voor hemofago-
cytair syndroom

koorts

splenomegalie

cytopenie in twee of drie cellijnen
- hemoglobine <6,0 mmol/l
- trombocyten <100 x 109/l
- neutrofiele granulocyten <1 x 109/l

hypertriglyceridemie en/of hypofibrinogenemie
- nuchter triglyceride >3mmol/l
- fibrinogeen <1,5g/l

hemofagocytosis in het beenmerg, de milt of de 
lymfklieren waarbij geen aanwijzingen voor maligniteit

een verlaagde of afwezige activiteit van de NK-cellen

ferritine gehalte ≥500μg/l

‘soluble-interleukine 2-receptor’ (sIL-2R) ≥2.400 U/ml
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