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Kikuchi-Fujimoto Hastalig1

Kikuchi-Fujimoto Disease: Case Report

OZET Kikuchi-Fujimoto hastalig1 veya histiyositik nekrotizan lenfadenit nadir goriilen bir lenfa-
denit nedenidir ve kendi kendini sinirlayan benign bir seyir gostermektedir. Servikal bolgede len-
fadenopati ve ates ile karakterizedir. Kesin tani, lenf bezi biyopsisinde histiyositik nekrotizan
lenfadenitin gosterilmesiyle konulmaktadir. Histopatolojik olarak tiiberkiiloz, sistemik lupus erite-
matozus, lenfomalar ve reaktif lenfadenitlerle karisabilmektedir. Bu ¢alismada, yiiksek ates ve ser-
vikal lenfadenomegali nedeni ile tetkik edilen ve servikal lenf bezi biyopsisi ile Kikuchi-Fujimoto
hastalig tanis1 koydugumuz geng bir bayan hastayi nadir bir durum olmasi nedeni ile literatiir bil-
gileri esliginde kullanarak tartigitlmistir.

Anahtar Kelimeler: Kikuchi-Fujimoto hastalii; histiyositik nekrotizan lenfadenit; ateg

ABSTRACT Kikuchi-Fujimoto disease or histiocytic necrotizing lymphadenitis is a rare cause of
lymphadenitis and it is known as a benign and self-limiting condition. Disease is characterized by
cervical lymphadenopathy and fever. Definite diagnosis is made by excisional lymph node biopsy
that reveals histiocytic necrotizing lymphadenitis. Histopathologically, disease mimics tuberculo-
sis, systemic lupus erythematosus, lymphoma and reactive lymphadenitis. In this article, since it’s
a rare case, a young female patient presenting with high fever and cervical lymphadenopathy di-
agnosed as Kikuchi-Fujimoto disease according to the cervical lymph node biopsy is reported with
literature.

Key Words: Kikuchi-Fujimoto disease; histiocytic necrotizing lymphadenitis; fever
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ikuchi-Fujimoto hastaligy (KFH), ilk kez 1972 yilinda Kikuchi ve Fu-

jimoto tarafindan Japonya’da tanimlanmistir. Histiyositik nekroti-

zan lenfadenit olarak da bilinen bu hastaligin etiyopatogenezi net
degildir. KFH klinik olarak servikal lenfadenopati, yiiksek ates, nétro-
peni ve yiiksek eritrosit sedimentasyon hiz ile karakterizedir."? Hastalar
genellikle saglikli, gen¢ kadinlardir. Ortalama 30 yas civarinda goriil-
mektedir. Asil sikdyet cogunlukla servikal bolgede belirgin lenfadenopa-
tidir. Hastaligin kesin tanisi lenf bezi biyopsisi ile konulmaktadar.

Bu ¢alismada, klinigimizde yiiksek ates tanisiyla izlenen ve KFH tanisi
konan 25 yasindaki kadin olgu sunulmustur. Yiiksek ates ve lenfadenopati
ayirici tanisinda titberkiiloz, sistemik lupus eritematozus (SLE), lenfoma ve
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enfeksiyon hastaliklarinin yani sira nadir goriilen
ve oldukea benign seyirli KFH’nin de hatirlanmasi
gerektigi konusu vurgulanmak istenmistir.

OLGU SUNUMU

Yirmi bes yasindaki kadin olgu, bir ay 6nce basla-
yan halsizlik, iigtime, titreme, yiiksek ates (39°C) ve
boyunda sislik sikdyeti ile birinci basamak saglik
kurulusuna bagvurmus. Olguya iist solunum yolu
enfeksiyonu diisiiniilerek ampirik amoksisilin-kla-
vulonat ve ibuprofen tedavisi verilmis. Olgunun
antibiyotik tedavisine ragmen sikdyetlerinin ge-
rilemedigi ibuprofen kullanmadig: donemlerde
atesinin yeniden yiikseldigi fakat son ii¢ glindiir
atesinin olmadig1 6grenildi.

Fizik muayenesinde; sol arka servikalde bii-
yligii yaklasik 2 cm boyutlarinda yar: fikse, palpas-
yonda hafif agrili, yumusak kivamh kitle palpe
edildi. Kitle tizerinde endiirasyon ve 1s1 artig1 sap-
tanmadi. Vital bulgular stabil idi. Dalak ve kara-
ciger fizik muayene bulgulari normal bulundu.
Olgu; kilo kaybz, ses kisiklig1 ve yutma giicliigi-
niin olmadigin ifade etti. Boyun ultrasonografisi
(USG); “Sol servikal zincirde, 6zellikle arka servikal
iiggende daha belirgin olmak tizere biiyiigii yakla-
sik 21x10 mm boyutlarinda ¢ogunlugunun yagh hi-
lusu izlenmeyen malign goriiniimli lenf nodlan
izlendi, ayrica sag servikal zincirde ve bilateral sub-
mandibiiler bolgede kisa aski 1 cm’yi ge¢gmeyen re-
aktif goriiniimlii lenf nodlar1 mevcuttur.” seklinde
degerlendirildi. Laboratuvar bulgular;; Wbc: 9,3
1073/pL (4,4-11,3), Hb: 13 g/dL (12-17), sedimen-
tasyon: 21 mm/saat (0-25), aspartat aminotransferaz
(AST): 18 U/L (0-35), alanin aminotransferaz
(ALT): 14 U/L (0-35), laktat dehidrogenaz (LDH):
201 U/L (0-248), hepatit belirtecleri ve diger viral
belirtecler [Toxo, Epstein-Barr viriis (EBV), Parvo
viriis B19 ve sitomegalovirtis (CMV)] negatif, “Ve-
nereal Disease Research Laboratory (VDRL)” (-),
antiniikleer antikor (ANA) (-), “anti-double stran-
ded DNA (Anti-dsDNA)” (-), immiinglobulinler
normal idi. Periferik yayma ve akciger grafisi nor-
mal bulundu. Olguya, lenfadenit ve lenfoma siip-
hesi ile ince igne aspirasyon biyopsisi (IIAB)
yapildi. ITAB sonucu, “Polimorfik lenfoid hiicre

RESIM 1: Lenf nodunda nekroz ve bunu gevreleyen lenfositler. Nétrofil ve
granilom yapisi izlenmemektedir. HEx100.

(Renkli hali igin Bkz.
http://www.turkiyeklinikleri.com/journallic-hastaliklari-dergisi/500/tr-index.html)

elemanlar: izlenmistir, metastatik epitelyal hiicre
goriilmemistir” seklinde rapor edildi. Kesin tani
i¢in lenf nodu eksizyonel biyopsisi yapildi. Patoloji
sonucu; “Lenf nodu incelenmesinde korunmus ce-
sitli caplardaki germinal merkezler, geniglemis pa-
rafolikiiler alanlarda yama tarzinda genis nekroz
alanlar dikkat ¢ekicidir. Bu alanlarda niikleer deb-
risler, cogu fagositik, yer yer nekrotik belirgin mik-
tarda histiyositler, lenfositler goriilmiistiir. Notrofil
polimorf ve graniilom yapist mevcut degildir
(Resim 1). Yapilan immiinohistokimyasal incele-
mede CD8 (+) T-lenfositler predominant olup, his-
tiyositler CD68 ve miyeloperoksidaz ile (+)’tir”
seklinde rapor edildi.

Olgumuzun kesin tanis: eksizyonel biyopsi ile
konulmus ve ayiric1 tanida diglanmas: gereken en-
feksiyoz [Tiberkiiloz (Tbc), Toxo, EBV, Parvo viriis
B19, “human immunodeficiency virus (HIV), sifiliz
gibi] ve non-enfeksiy6z (SLE, lenfoma gibi) neden-
ler dislanarak tani desteklendi. Olgunun 5 aylik iz-
leminde atesi olmada.

TARTISMA

KFH'nin patogenezi tam olarak anlagilamamakla
birlikte, etiyolojisinde viral ajanlar, degisik antijen-
lerin tetigini ¢ektigi hiperimmiin ya da otoimmiin
mekanizmalar ile apopitozun rol aldig: ileri siiriil-
mektedir.>* Viral etiyoloji tizerinde siklikla durul-
mus olup, Ozellikle herpes viriis ailesi yaygin
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bi¢imde aragtirilmigtir.> Ancak, hem serolojik hem
molekiiler diizeyde yapilmis ¢caligmalarda miinferit
pozitiflikler disinda viral etiyoloji kanitlanamamig-
tir. Ancak hastaligin antibiyoterapiden fayda gor-
memesi, kendiliginden sinirlanmasi, {ist solunum
yolu enfeksiyonu belirtileri ve viral hastaliklarda
goriilen karakterde atesin goriilmesi viral etiyolo-
jiyi yine de gtindemde tutmaktadir.>® Yine bazi im-
miinohistopatolojik ve molekiiler caligmalarda lenf
diigiimlerindeki lenfoblastik hiicre infiltrasyonu-
nun agirhikl olarak T-lenfosit (6zellikle CD8 pozi-
tif T lenfositler) ozelliginde olmasi, bir KFH
hastalig1 olgusunda lenf diigiimiindeki histiyosit-
lerde alfa-interferonun saptanmasi, bir bagka olguda
EBYV viral genomunun periferal mononiikleer hiic-
relerde saptanmasi, HIV ve HTLV-1 pozitif nadir
baz1 olgularda KFH hastaliginin tanimlanmig olmasi
ve ayrica Parvo viriis B19 enfeksiyonunun bir KFH
olgusunda gozlenmesi viral etyolojinin tartismali da
olsa sorgulanmaya devam etmesine neden olan ¢a-

lismalardan bir kisminin sonuglaridir.3¢10

Bizim olgumuzun viral belirtecleri negatif
idi. Baz1 otorler KFH’nin viriis ile enfekte trans-
forme lenfositlerin tetikledigi kendiliginden si-
nirlanan bir otoimmiin hastalik oldugu hipotezini
gelistirmiglerdir.!’ Literatiirde SLE tanis1 konan
hastalarda sonradan KFH gelistigi veya KFH tanis1
alan hastalarin takibinde SLE gelistigi bildirilmis-
tir.!>13 Ayrica, her iki hastaligin yas, cinsiyet ve
benzer histopatolojik 6zellikler gibi ortak yonleri
bulunmaktadir. Histopatolojik olarak SLE’de yay-
gin nekroz ve karyorekzis bulunmasina ragmen
ozellikle parakortikal bolgede Hemotoksilen-Eozin
cisimciklerinin ve yogun plazma hiicrelerinin ol-
mas1 KFH’den ayriminda 6nemlidir.'* Bizim olgu-
muzda ANA ve anti-dsDNA negatif idi, SLE ve
diger otoimmiin hastaliklar saptanmadi. Kadinlarda
erkeklere gore daha siklikla goriildiigi bildirilen
KFH, ozellikle geng adult kadinlarda rapor edil-
mektedir.** Son raporlarda ise erkek/kadin ora-
ninin 1/1’e yaklastigi belirtilmektedir.’>!'¢ Akut
ya da subakut grip benzeri bir baslangica sahip
olan hastalik iki-ti¢ haftalik bir zaman periyodu
tzerinde gelismektedir. Ates olgularin %30-
50’sinde lenfadenopatiye eslik etmektedir. Gece
terlemeleri, ishal, kusma, bogaz agrisi, kilo kaybi,

istahsizlik, miyalji rastlanan diger bulgulardir. Ka-
rakteristik ve en siklikla rastlanan bulgu 6zellikle
posterior servikal tiggende lokalize lenfadenopati-
dir.3* Olgularin ¢ok biiyiik kisminda lenfadenopati
tek bir bolgede saptanir iken, nadir de olsa yaygin
lenfadenopati rapor edilmistir.>* Hepatosplenome-
gali siktir."* Ancak ekstranodal tutulum literatiirde
nadir olarak rapor edilmigtir.!*!>

Olgumuzun fiziki muayenesinde hepatosple-
nomegali bulgusu yoktu. Laboratuvar bulgulari ola-
rak 16kopeni, transaminazlarda yiikselme, eritrosit
sedimentasyon hizinda artis dikkati cekmektedir.>*
Sedimentasyondaki artig genelde hafif ya da orta
derecededir. Periferik kanda atipik lenfositlere
rastlanabilmektedir.'® Olgumuzun transaminaz de-
gerleri ve sedimentasyonu normal idi. Periferik
yaymasinda atipik hiicre izlenmedi. Hastalik bir-
kag ayda kendini sinirlayan 6zellikte olmakla bir-
likte, ilerleyen hatta fatal seyirli nadir olgular rapor
edilmigtir. Nitks %3-4 oraninda goriilebilmekte-
dir." Kesin tani i¢in lenf diigtimi eksizyonel ya da
insizyonel biyopsisi gereklidir. Lenf diigiimii aspi-
rasyon sitolojisinin duyarliligi %56,25 olarak rapor
edilmigtir. 7 Yanlhs tan1 oran1 %40 olarak belirtil-
mis ve en ¢cok non-Hodgkin lenfomalar ile karigma
riskinin bulundugu bildirilmistir."* Hastaligin hi-
stopatolojik karakteristik 6zelligi, lenf digimi
normal yapisini kismen distorsiyone eden parakor-
tikal alanlarda geografik nekroz, karyorektik deb-
ris ve polimorfoniikleer 16kositlerin eslik etmedigi
histiyositler ve immiinoblastlardan olusan selliiler
infiltrasyondur. Mitozlar sik olarak izlenmektedir.
Ozellikle immiinoblast ve lenfoblastlarin yogun ol-
dugu sahalarda sik mitotik aktivite non-Hodgkin
lenfoma yanlis tanisina neden olabilmektedir. Be-
lirgin hiicresel atipi ve monomorfik goriiniimiin ol-
mamast ile lenfomadan ayrimi1 mimkin
olmaktadir.>* izlenen lenfositlerin biiyiik kismi1 T-
lenfositlerdir. Ozellikle CD8+ T-lenfositler CD4+
T-lenfositlere gore daha baskin olarak izlenmigtir.'*
Tiiberkiiloz lenfadeniti, karakteristik kazeifikasyon
nekrozu gosteren epiteloid graniilomlar ve Lang-

hans tipi dev hiicreleri ile ayirici tanida 6nemlidir.*

Olgumuzun kendisinin ve ailesinin tiiberkii-
loz hikayesi yoktu. Akciger grafisi normal idi.
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Tedavisi semptomatik olan KFH giiriiltiilii kli-
nik baglangi¢ ve servikal lenfadenopati ile kendini
belli etmektedir. Antibiyotiklerden fayda gérme-
mekte olup, sadece antipiretikler ile ategin diigiiriil-
mesi miimkiin olabilmektedir. Sistemik steroidler,
minosiklin ve siprofloksasinin iyilesmeyi hizlandir-
dig1 yapilan ¢aligmalarda gosterilmistir.'®'* Hidro-
ksiklorokin ve immiinglobulin kullanilmasina ¢ok
iyi yanit alindig1 diger bir ¢alismada gosterilmis-

ti].’ 15-20

Sonug olarak; KFH, kendini sinirlayan ve ha-
yati tehdit olusturmayan, ayirici tanisinda 6nemli
hastaliklarin olmasi dolayistyla boyun kitlesi ile
basvuran hastalarda akilda tutulmas: gereken bir
durumdur. Lenf diigiimiinden yapilacak eksizyonel
biyopsiden deneyimli patolog tarafindan hizla ve
dogru bir bi¢cimde ayirici tanisi yapilarak taninin
konmasi, hem gereksiz ¢ok sayida laboratuvar tet-
kikinin yapilmasini hem de hastanin gereksiz spe-
sifik tedaviler almasini engelleyecektir.
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