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Seyrek Goriilen Bir Patoloji: Kikuchi-Fujimoto Hastalig

G. Kilic, O.T. Yucel, A. Uner

A Rare Pathological Entity: Kikuchi-Fujimoto Disease

Kikuchi-Fujimoto disease (histiocytic necrotizing lymphadenitis)
is a benign self-limiting disease with unknown aetiology. It is
characterized by enlargement of lymph nodes, which may be
tender and can be accompanied by fever and other upper res-
piratory tract symptoms. Diagnosis is usually rendered with
excisional biopsy of lymph nodes and through histopathologi-
cal findings. There is not any treatment for this disease. This
unknown disease due to difficulties in diagnosis was discussed
with clinical and pathological findings.
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Ozet

Kikuchi-Fujimoto hastaligi (histiyositik nekrotizan lenfadenit) et-
yolojisi belli olmayan benign seyirli, kendiliginden dizelen ve
kendine 6zgu histopatolojik gériinimu olan bir hastaliktir. Kli-
nikte lenf nodlarinda blylme, hassasiyet ve buna eslik eden
ates ve solunum yolu enfeksiyon bulgulari ile kendini gosterir.
Sik gorilmeyen bu hastaligin tanisi eksizyonel lenf nodu biyop-
sisi ve histopatolojik bulgular ile konur. Kikuchi-Fujimoto hasta-
Iiginin spesifik bir tedavisi yoktur. Tani koymadaki problemler
nedeniyle pek taninmayan bu hastalik klinik ve patolojik olarak
tartisilmistir.

Anahtar Sézciikler: Kikuchi-Fujimoto hastaligi, lenfadenit, his-
tiyosit.
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Giris

Kikuchi-Fujimoto hastaligt (KFH) veya histiyosi-
tik nekrotizan lenfadenit 1972 yilinda ilk kez Japon-
ya’'da tarif edilmis olan servikal lenfadenopati ve
ates ile karakterize bir hastaliktir.! Etyolojisi tam ay-
dinlatilmamis olan bu hastalik siklikla 30’lu yaslar-
daki bayanlarda goriliir.-3 Benign seyirli ve kendi-
liginden diizelen bir hastalik olsa da tanisindaki
glclikler nedeniyle lenfoma, sistemik lupus erite-
matozus (SLE) ve pek cok enfeksiyoz lenfadenitler
ile karistirtlir. Tanidaki bu giiclik hastalarin gerek-
siz yere kemoterapi veya kortikosteroid tedavileri
almalarina sebep olmaktadir.1.3 Bu yazida lenf nodu
biyopsisi ve histopatolojik bulgular ile ayirict tanist
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yapilabilen KFH tanist konan bir hasta sunumu ya-
pilmis ve az bilinen bu hastaligin klinik ve histopa-
tolojik ozellikleri tizerinde durulmustur.

Olgu

Boynunun iki tarafinda hassas, agrili sislikleri
olan 48 yasindaki erkek hasta boyun hareketlerin-
de agr1, ara ara yikselen ates ve grip benzeri sika-
yetler ile klinigimize basvurdu. Hastanin bilinen
onemli bir hastaligi, sigara ve alkol kullanim hika-
yesi yoktu. Kulak burun bogaz muayenesinde sag
ist ve orta juguler bolgeyi dolduran, 5x6 ¢cm bo-
yutlarinda, Gzerinde hiperemi olan hassas kitle ve
sol sternokleidomastoid kas (SCM) tzerinde hassa-
siyet saptandi. Hastanin rijid endoskopi ile yapilan
nazofarinks ve stroboskopi ile yapilan larinks mu-
ayeneleri normaldi. Non-spesifik lenfadenit dusu-
niilerek hasta hospitalize edildi ve hastaya intrave-
noz antibiyotik tedavisi baslandi. Tedaviye ragmen
hastanin atesinin devam etmesi, boyundaki hassa-
siyetin artmast ve aksiller hassas lenfadenopatiler
olusmas: tizerine hastada spesifik lenfadenit diisi-
niilerek ayirict tani icin tetkikler yapildi. Hastanin
tam kan saymmi, sedimantasyonu ve kan biyokim-
yast normal sinirlarda idi. Tiberkiiloz agisindan ya-
pilan incelemelerde PPD negatif ve ARB balgamda
negatif olarak degerlendirildi. Toksoplazma, sal-

monella ve brucella icin yapilan serolojik testler ve
enfeksiydz monontikleozis (EMN) Ig negatif olarak
bulundu.

Akciger grafisi, toraks tomografisi ve abdominal
ultrasonografi (US) tetkikleri normal olarak deger-
lendirildi. Boyun US sag boyun st ve orta juguler
bolgede en biyigi 5x3 c¢cm boyutlarinda konglo-
mere, sol boyunda orta jugulerde 2x2 ¢cm adenopa-
tiler mevcuttu. Yapilan doppler sonografisinde ka-
rotid ve juguler sistem normal olarak degerlendiril-
di. Boyun tomografi tetkikinde sag st ve orta jugu-
ler bolgede damar sinir paketi lateralinde SCM kas
ve vaskiler yapilardan sinirt tam ayrilamayan 5x5x4
cm boyutlarinda ortasinda nekroz alanlart olan,
konglomere lenfadenopati ve sol orta jugulerde
2x2x2 cm lenfadenopati mevcuttu.

Ince igne aspirasyon biyopsisi (IIAB) yapilan ve
tant konamayan hastanin sikayetlerinin devam et-
mesi Uzerine sag boyundan eksizyonel biyopsi ya-
pildi.

Histopatolojik incelemede lenf nodunun yapisi-
nin fokal nekroz alanlart nedeniyle bozuldugu go-
riildii. Nekrotik alanlarin cevresinde CD68 ile boya-
nan histiyosit artist mevcuttu (Resim 1). Incelemede
polimorfoniikleer lokositlere rastlanmazken, cok
miktarda karyorektik debris iceren nekrotik alanlar
gozlendi (Resim 2). Bu bulgular ile histiyositik nek-

Resim 1.

Nekrotik alanlar ve ¢evresinde CD68 ile boyanan histiyosit artisi (immunohistokimya, x460).
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Resim 2.

rotizan lenfadenit tanist konan hastanin izleminde
boyundaki ve aksilladaki adenopatilerin kayboldu-
gu goruldi. Hasta daha sonra viicudunda dokinti-
ler olmasi ve ates sikayeti olmasi tizerine romatolo-
ji bolumu tarafindan takibe alindi. Spesifik bir tan:
konulamayan hastanin sonradan olusan dokiuintile-
ri kayboldu ve tekrarlamadi.

Tartisma

Kikuchi-Fujimoto hastalig1 etyolojisi belli olma-
yan benign seyirli, kendiliginden dizelen ve kendi-
ne Ozgl histopatolojik gorintimi olan bir hastalik-
tir. Klinikte lenf nodlarinda biiytime, hassasiyet ve
buna eslik eden ates ve solunum yolu enfeksiyon
bulgular ile kendini gosterir.12

1972 yilinda ilk defa Kikuchi ve Fujimoto tara-
findan tarif edilmistir. Hastaligin cok sik rastlanma-
masinin nedeni yeteri kadar bilinmemesinden kay-
naklanmaktadir.! Suudi Arabistan’da yapilan bir ¢a-
lismada 920 hastadan yapilan lenf nodu biyopsileri-
nin %0.54inde saptanmistir.4

Kikuchi-Fujimoto hastaligi genelde servikal lenf
nodlarint tutan bir hastalik olsa da jeneralize for-
munda aksiller, torasik, abdominal ve inguinal lenf
nodlarinda tutulum olabilir. Hastalik 30 yas altinda-
ki kadinlarda (3:1) sik goriilse de her yastan olgu

Karyorektik debris iceren nekrotik alanlar (HE x460).

bildirilmektedir. Antibiyotik tedavisine cevap ver-
meyen ¢ok sayida lenfadenopati ve tutulan lenf
nodlarinda hassasiyet, tizerindeki ciltte hiperemi ile
karakterizedir. Hastaliga ates, basagrisi, bulanti,
kusma, halsizlik, kilo kaybu, artralji ve splenomega-
li eslik edebilir. %50 olguda hafif nétropeni ve len-
fositoz gorilur. Ekstranodal tutulum tarif edilmistir
ve cesitli cilt lekeleri seklinde cilt belirtileri gortle-
bilir.1.25

Stk gorilmeyen bu hastaligin tanisindaki giiclik
tantyt dogrulamak icin spesifik belirti ve bulgularin,
serolojik testlerin olmamasindan kaynaklanmakta-
dir. TIAB spesifik olabilse de genelde tani eksizyo-
nel lef nodu biyopsisi ve histopatolojik bulgular ile
konur.12

Lenf nodlarinda siklikla parakortekste proliferatif
ve nekrotizan bir stire¢ gortlir. Bu yama tarzindaki
yaygin nekroz alanlari veya nekrozun az oldugu
alanlarda yaygin doku hasari, karyoreksiz ve bu
alanlarda granulositlerin olmayist ve plazma hiicre-
lerindeki azlik tanisaldir. Bu olaylar mitotik aktivite-
si fazla, genis blastik hiicrelerden olusan T lenfosit
karisimi ve farkli yapidaki histiyosit hiicre topluluk-
larindaki artis ile ilgilidir. Nekrotizan stire¢ sona er-
diginde atipik monontkleer hiicrelerin yogun ola-
rak gozlenmesi yanlis olarak lenfoma tanisinin kon-
masina sebep olur ve hastalar gereksiz yere kemo-
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terapi alirlar. Mantar ve asit fast basil boyamalart ne-
gatiftir. Nekrotik alanlar arasinda CD68 pozitif boya-
nan histiyositlerin birikimi tanida yardimcidir.1.26

Kikuchi-Fujimoto hastaligi histolojik ve klinik ola-
rak tiberkiiloz, SLE, malign lenfoma, sarkoidoz, Ka-
wazaki hastaligi, toksoplazmozis, EMN, yersinia ve
kedi tirmigi hastaligt gibi servikal lenfadenit yapan
hastaliklarla karistirilabileceginden ayirict tanida akla
getirilmelidir. EMN ve toksoplazmozis gibi enfeksi-
yoOz, SLE gibi otoimmiin hastaliklar serolojik testler
ile ayrilabilir. Literatiirde SLE tanisi konan hastalarda
sonradan KFH gelistigi veya KFH tanisi alan hastala-
rin takiplerinde SLE gelistigi bildirilmektedir.236

Radyolojik olarak gosterilen lenf nodundaki
santral nekroz 6zellikle magnetik rezonans gorin-
tilemede T1 agulikl kesitlerde T2 kesitlere gore
daha az sinyal verme Ozelligine sahiptir. Bilgisayar-
It tomografide KFH goriiniimi lenfoma, tiiberkiloz
ve lenf nodu metastazi ile benzerdir.123

Etyolojisi tam olarak aydimnlatilmamis olan KFH
son zamanlarda elektron mikroskopide tiibuloreti-
kiler inklizyonlarin gozlenmesi viral ve otoimmiin
nedenleri akla getirmektedir. Epotein-Barr viriisi,
sitomegalo viriis, parvo viriis, herpes viriis tip 6 en
cok Uzerinde durulan ajanlardir.1.2

Kikuchi-Fujimoto hastaliginin spesifik bir tedavi-
si yoktur. Hastalik genelde benign seyirlidir ve ken-

diliginden duzelir. Olgularda %3-4 niiks gozlenebi-
lir. Cogu hastada lenadenopatiler birkac hafta veya
ay icinde kendiliginden kaybolur. Non-steroid an-
tiinflamatuar ila¢c (NSAID) kullanimi yeterli olsa da
bazen fatal sonuclarin onlenmesi icin immunstp-
resan ve kortikosteroid kullanimi 6nerilmektedir.2

Sonug olarak, klinik ve patolojik olarak az bili-
nen KFH benign seyirli ve kendini sinirlandiran bir
patoloji olsa da taninmasi beraberinde olabilecek
ve aymrict tanida karstirllabilecek diger pek cok
farklt patolojinin teshisinde onemli bir yer teskil et-
mektedir.
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