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Nadir Bir Olgu: Kimura Hastalig

Case Report of a Rare Disease: Kimura Disease

OZET Kimura hastaligs; etiyolojisi net bilinmeyen, benign ozelllikte ve nadir rastlanan kronik inf-
lamatuar bir hastaliktir. Hastaligin klasik triadin1 periferal dokularda eozinofili, artmig serum im-
miinglobulin E diizeyleri ve bas boyun bolgesinde subkutan nodiiller olusturmaktadir. Tanis1 zor
olup, kesin tan1 histopatolojik inceleme ile konmaktadir. Bu ¢alismada, sol iist goz kapaginda loka-
lize sislik sikdyeti ile bagvurup, biyopsi materyaliyle lenfoma 6n tanis alan, fakat yeniden deger-
lendirilmesinde Kimura hastaligi tanisi alan 42 yasindaki kadin olgunun literatiir esliginde
sunulmasi amag¢lanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Kimura hastalify; eozinofilili anjiyolenfoid hiperplazi; lenfatik hastaliklar;
immunglobulin E

ABSTRACT Kimura disease is a benign and a rare chronic inflammatory disease which the etiology
of which is unknown certainly. The classical triad of the disease are eosinophilia in the tissues, in-
creased serum immunglobulin E levels and subcutan nodules in the area of the head and neck. The
diagnosis is difficult and the histopathologic analysing is accurate diagnostic path. Here, we pres-
ent a case of a 42 years-old female who was investigated with pre-diagnosis of lymphoma with left
upper eyelid biopsy material but then diagnosed Kimura disease with re-evaluation.

Keywords: Kimura disease; angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia; lymphatic diseases;
immunoglobulin E

imura hastalif1 etiyolojisi net bilinmeyen, benign 6zellikte ve nadir

rastlanan kronik inflamatuar bir hastaliktir.? Ulkemizde ve Bati’da

nadir goriilmekle birlikte, Asyali erkeklerde ve genellikle bas-boyun
bolgesinde daha sik gozlenmektedir.?® Cilt alt1 dokuda kitle olugturmayan
inflamatuar kalinlagmalar ile kendini gosterebilmektedir. Hastaligin klasik
triadini periferal dokularda eozinofili, artmis serum immiinglobulin E (IgE)
diizeyleri ve bag-boyun boélgesinde lenfadenopatiler ile birlikte goriilen ag-
risiz subkiitan kitleler olusturmaktadir."? Cilt lezyonlar: kagintili, kirmizi-
koyu kahverengi papiiller seklinde de olabilmektedir.* Cilde, lenf noduna ve
tiikiiriik bezlerine sinirh tutulum olmakla birlikte, diger organ tutulumlar
sik degildir. Goz kapag1, goz, oral kavite, gogiis ve ekstremiteler de tutula-
bilmektedir. Bobrek tutulumu tek sistemik tutulum yeridir.>¢ Bu ¢alismada,
sol iist goz kapaginda lokalize sislik sikayeti ile yapilan biyopsisinde len-
foma siiphesi olup Kimura hastalig: tanisi alan 42 yasindaki olgunun sunul-
mas1 amaglanmagtir.
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OLGU SUNUMU

Kirk iki yasindaki kadin olgu, bir yildir olan sol st
g0z kapaginda sislik sikayeti ile plastik cerrahi po-
liklinigine bagvurdu. B semptomlar: tariflemeyen
ve aktif bagka yakinmasi olmayan olgunun yapilan
fizik muayenesinde, gz kapaginda ele gelen 5 mm
capinda sislik disinda 6zellik saptanmadi. Labora-
tuvar tetkiklerinde demir eksikligi anemisi ile
uyumlu bulgular mevcuttu. Yiizeyel ultrasonografi
sonucunda sol goz siiperolateralinde 5,5x2,5 mm
capinda igerisinde vaskiilarite gozlenmeyen hete-
rojen goriiniimlii hipoekoik bir alan izlendi. Olgu-
nun lezyonu eksize edilmis olup, patoloji ince-
lemesinde folikiiler paternli lenfoid hiperplazi ve
interfolikiiler kiiciik B lenfoid hiicre proliferasyonu
saptandi ve immiinohistokimyasal ¢aligmalar ile
lenfoid dokuda malignite lehine bulgu gozlenmedsi;
ancak diistik dereceli B hiicreil lenfoid neoplazi,
ozellikle de marjinal zon lenfoma kesin olarak
ekarte edilmez sonucu mevcuttu. Lenfoma siiphe-
siyle hematoloji poliklinigine yénlendirilen olgu-
nun klinik ve fizik muayenesinde ve bilgisayarh
tomografi goriintillemelerinde 6zellik izlenmedi.
Patoloji preparatlarinda klonalite ¢aligmasi yapilda.
Patoloji sonucunda kii¢iik biiyiitmede genis alan-

larda gevre yag ve bag dokusundan belirgin sinir-
larla ayrilan, birkag alanda da gevre yag ve bag do-
kusuna dogru farkli nodiiller olusturan lenfoid
lezyon secilmekte idi. Lenfoid doku i¢inde ¢ogu-
nun ¢evresinde kalin mantle bélgesi segilen germi-
nal merkezlerinde biiyiik folikiiler mevcuttu ve
birkag alanda reaktif germinal merkezler arasina da-
gilan muhtemelen folikiillerden baglayarak cevreye
yayilan, yogun eozinofil infiltrasyonlar1 ve bu alan-
larda piknotik hiicreler ve nekrotik alanlar izlen-
mekteydi. Ayrica, germinal merkezi kusatan
endotellerinde sis damarlar ve bu alanlarda piknotik
hiicre topluluklar se¢ilmekte idi. B hiicre klonalitesi
saptanmay1p, Kimura hastalig1 ile uyumlu olarak
rapor edildi (Resim 1). Olguda eozinofili olmayp,
IgE seviyesi 138 kU/L (3-120 kU/L) olarak saptanda.
Bunun tizerine lokalize Kimura hastalig1 tanis: konan
ve lezyon eksizyonu yapilan olgu ayaktan izlem al-
tina alinda.

TARTISMA

Kimura hastaligy, ilk kez Cin’de 1937 yilinda Kimm
ve Szeto tarafindan eozinofilik hiperplastik lenfog-
raniiloma olarak tanimlanmigtir. 1948 yilinda Ki-
mura ve ark. bu klinik tabloyu lenfatik dokunun

RESIM 1: A) Genis germinal merkezli folikiiller, vaskiiler proliferasyon. Foikiilleri tutan fokal nekroz alanlari (H&Ex40), B) Nekroz alani, gevrede belirgin eozi-
nofil infiltrasyonu (H&Ex200), C) Prolifere damarlar, eozinofiller ve fokal nekrozlar (H&Ex200).
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hiperplastik degisiklikleri ile kombine sira dis1 gra-
niilasyon dokusu olarak bildirmiglerdir.”

Kimura, genellikle genc (iki-ti¢lincii dekad-
larda) Asyali erkeklerde goriilmektedir ama yas ara-
lig1 7-59 yil olan hastalar da bildirilmigtir. Siklikla
kendini sert agrisiz sislikler olarak gostermekte ve
bas-boyun bélgesinde yerlesmektedir. Preaurikiiler,
submandibuler bolge, parotis, goglis duvari, ante-
kubital fossa, inguinal bélge, femoral bolge ve med-
yan sinir bolgesinde de bildirilmistir.® Lezyonlar
zaman i¢inde kendiliginden biiyiiytiip kii¢tilme gos-
terebilmektedir. Kimura hastaliginin %30-80’inde
periferik kanda eozinofili mevcuttur ve bazi hasta-
larda serum IgE diizeyleri yiiksektir.>* Etiyolojik
olarak otoimmiin sebepler diisiiniilmektedir ve
serum IgE yiiksekligi immiinolojik siipheyi destek-
lemektedir.”?

Hastaligin ayiric tanisi yapilirken, hastanin
Oykiisti ile birlikte semptom ve bulgular: cinsiyet,
yas, lezyonlarin yerlesimi detaylica sorgulanmali-
dir. Ayirici tanida nodiiler-inflamatuar birgok has-
talik ve tutulum yeri olarak lenfoma akla gel-
melidir.!® Eozinofili ile birlikte anjiyolenfoid hi-
perplazi (ALHE), T-hiicreli 16semi/ lenfoma, Hodg-
folikiler
hastalig1, Langerhans hiicreli histiyositoz, anjiyo-

kin lenfoma, lenfoma, Castleman
immiinoblastik lenfadenopati, derinin kronik in-
flamatuar hastaliklari, kronik eozinofilik 16semi,
kronik myeloid l6semi, eozinofilik graniilom, pa-
razitik enfeksiyonlari ile karigmaktadir.''213 En sik
eozinofili ile birlikte ALHE ile karigan Kimura has-
talig1, 1979 yilina kadar aymi grupta degerlendiri-
lirken, iyi bir histolojik analiz ile ayrilarak ALHE
histiyositoid hemanjiyoma grubuna eklenmistir.'®
Kimura hastaligindan farkli olarak, ALHE genel-
likle {i¢-dordiincii dekadlarda, agirlikli olarak ka-
dinlarda ve tiim etnik gruplarda, daha ¢ok Avrupa
ve Amerika’da goriilebilen eozinofili ve serum IgE
yiiksekliginin eglik etmedigi bir hastaliktir.’>!* Hi-
stopatolojik olarak Kimura hastaliginda nodiller
daha derin dokulara invaze olma egiliminde olup,
daha belirgin fibrozis ve kapillerde proliferasyon
dikkati c¢ekmektedir. Eozinofil infiltrasyonuna
bagli olarak germinal merkezler yok olmaktadir.>'®
Eozinofili ile birlikte ALHE’de lezyonlar daha yii-
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zeyel ve stromal fibrozis daha nadirdir. Tim damar
yapilarinda proliferasyon goriilmektedir.'*

Kesin tanis1 histopatoloji ile konulabilen Ki-
mura hastaliginin uzlagilan bir tedavi yontemi bu-
lunmamaktadir. Baglangic tedavisi cerrahi eksizyon
olarak 6nerilmektedir. Hastaligin ilk rekiirrensinde
de cerrahi eksizyon yapilabilmektedir. Hastalik
tekrar ederse oral veya lezyon icine kortikostero-
idler, radyoterapi, kemoterapi tek bagina veya
kombine sekilde uygulanabilmektedir.'®!” Diger te-
davi segenekleri de retinoidler, monoklonal anti-
korlar, antiallerjik ilaclar ve pentoksifilin sek-
lindedir.

Literatiirden farkl olarak gen¢ ve kadin olan
olgumuzun, eozinofili olmamasina ragmen 6l¢iilen
serum total IgE diizeyi yiiksektir. Olgunun geng ol-
masi, sikayetlerinin bir yildir olmast, taramalarinda
baska bir malignite saptanmamasi ve patolojisinin
uyumlu gelmesi tizerine Kimura hastalig: olarak
kabul edilmistir ve poliklinikten izlemlerine devam
edilmektedir.

Sonug olarak, yas ve cinsiyet ayirimi yapil-
maksizin subkiitan dokuda nodiilleri olan hastala-
rin ayirici tanisinda nadir goriilen Kimura hastalig
akla gelmelidir. Benign bir hastalik olmas: nedeni
ile malign hastaliklardan ayrilmas: gerekmektedir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis: bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, tibbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya tireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme stirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamustir.

Gikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢cikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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