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Ulkemizde Nadir Goriilen Bir Nekrotizan
Lenfadenit Nedeni: Kikuchi-Fujimoto Hastalig

A Rare Necrotising Lymphadenitis Cause in Our Country:
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OZET

Kikuchi-Fujimoto hastalig1 (histiyositik nekrotizan lenfadenit) nadir goriilen, klinik olarak servikal lenfadenit ve yiiksek ates ile seyreden, kendini sinir-
layan ve siklikla geng kadinlarda saptanan bir hastaliktir. Siklikla Uzak Dogu Asya iilkelerinde rastlanilan bu nekrotizan lenf adenit tilkemizde nadir ola-
rak goriilmektedir. Boyunda lenfadenopatiye neden olan diger hastaliklardan ayirici tanisi eksizyonel lenf nodu biyopsisi ile yapilmali ve boylece taninin
erken konulmasi ve gereksiz tedavilerden kaginmak énemlidir. Hastaligin tedavisi semptomatiktir. Hastalar birkag yil iginde ortaya ¢ikabilecek sistemik
lupus eritamatozus (SLE) agisindan takip edilmelidir. Bu makalede, klinigimize multiple agrili servikal lenfadenopati, halsizlik ve ates sikayeti ile bagvu-
ran, tanist servikal lenf nodunun histopatolojik incelemesi sonrasi Kikuchi-Fujimoto hastaligi ile uyumlu olarak tespit edilen 25 yaginda kadin hasta su-
nuldu.
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ABSTRACT

Kikuchi-Fujimoto disease (KFD) (histiocytic necrotizing lymphadenitis), is a rare disorder, predominantly affects young women, characterized by servi-
cal lymphadenopathy; usually accompanied with mild fever and is self limited. It is frequently seen in Asian people and is rare in Turkey. Patients should
be evaluated with excisional biopsy to avoid misdiagnosis and inappropriate treatment. Treatment in Kikuchi-Fujimoto disease is symptomatic. Patients
should be followed-up for several years to survey the possibility of the development of systemic lupus eritamatosus (SLE). We present a case of a 25-year-
old woman who had been admitted with fatique and fever accompanying with cervical lymphadenopathy, with KFD diagnosis after lymph node biopsy.
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GiRiS

ikuchi-Fujimoto hastaligi (KFH) ya da histiyo-
B sitik nekrotizan lenfadenit, klinik olarak en sik
ervikal lenfadenit ve yiiksek ates ile kendini
gosteren, siklikla geng bayanlarda saptanan ve kendini
sinirlayan bir hastaliktir.! Nadiren aseptik menenjit, se-
rebellar ataksi, intrakranial hipertansiyon, brakial norit
ve hemofagositik sendrom gibi komplikasyonlara yol
acabilmektedir.? Etiyolojisi hentiz kesinlesmemekle be-
raber, viral ya da otoimmiin bir hastaliga sekonder geli-
sebilir.2 Tan1 lenf nodlarinin histopatolojik incelemesi
ile konur.? Ayirici tanida basta lenfomalar olmak tizere
malign hastaliklar, tiiberkiiloz, sistemik lupus eritama-
tosus (SLE) diisiiniilmeli ve gereksiz, yan etkisi fazla ve
zaman alic1 tedavilerden kagimilmalidir.* Bu makalede,
boyunda sislik, ates sikayetleri ile klinigimize miiracaat
eden ve histopatolojik olarak Kikuchi-Fujimato hasta-
l1g1 tanis1 konulan geng bayan hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

Boyunda sislik, ates, terleme, kilo kaybi sikayet-
leri ile 25 yasinda bayan hasta klinigimize miiracaat etti.
Hastada sol orta juguler bolgede yerlesen en biiyiigii
yaklasik 2x2,5 cm olan mobil, agrili, ¢ok sayida lenfa-
denopati (LAP) saptandi. Hastanin diger sistemik mua-
yenelerinde patolojik bir bulgu saptanmadi. Boynundaki
sislik nedeniyle daha 6nce nonspesifik antibiyotik teda-
visi alan ancak fayda gérmeyen hastanin 6zge¢misinde
6nemli bir 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde genel du-
rumu iyi, ates 37.5°C, nabiz 92/dk idi. Laboratuvar tet-
kikleri (tam kan sayimi, biyokimya, sedimantasyon)
normaldi. Hastanin boyun ultrasonografisinde (USG)
boyun sol yarisinda multiple LAP mevcuttu. Hastanin
boyun bilgisayarli tomografisinde (BT) sol servikal zin-
cirde en biiyiigii 18 mm ¢apinda gok say1 ve boyutta lenf
nodlart mevcuttu (Resim 1). Lenf nodlarindan yapilan
ince igne aspirasyon biyopsisi (IIAB) benign lenfoid si-
toloji olarak rapor edildi. Servikal lenf nodundan yapi-
lan eksizyonel biyopsi sonucu, Kikuchi-Fujimoto
hastalig1 ile uyumlu olarak raporlandr (Resim 2-4).

Histopatolojik incelemede, kesit alanlarinda %70
nekroz gosteren lenf nodu izlendi. Nekroz ¢evresinde
ve i¢inde karyorektik debriler, histiositler ve aktive B
hiicreleri izlenmis olup nétrofil 16kosit gézlenmedi. Tant
nekrotizan lenfadenit (Kikuchi lenfadeniti) Iehine yo-
rumlandi. Kontrol boyun BT incelemesinde herhangi bir
patoloji izlenmeyen hasta 2 yildir takip edilmektedir
(Resim 5).

TARTISMA

Kikuchi-Fujimoto hastalig (histiyositik nekrotizan
lenfadenit), ilk kez 1972 yilinda Kikuchi ve Fujimoto ta-
rafindan tarif edilmistir.* Kadmn erkek oran1 4/1 olup or-
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Resim 3. Karyorektik debriler ve nekroz alaninin yakindan gérinima.
H&EX 400.

talama goriilme yas1 30°dur ve 6zellikle geng kadinlarda
daha sik goriilmektedir.’ Diinyanin bir¢ok yerinden bil-
dirilen olgular olmasina ragmen yaygin olarak Dogu
Asya lilkelrinde goriilmektedir.’ En sik rastlanilan klinik
bulgu arka servikal bolgedeye lokalize lenfadenopatidir.®
Nadiren yaygin lenfadenopatiler de goriilebilir.>¢ Ates
olgularm %30-50’sinde lenfadenopatiye eslik etmekte-
dir.'® Gece terlemeleri, ishal, kusma, bogaz agrisi, kilo
kaybu, istahsizlik, miyalji, artralji ve deri dokiintiileri
(%16-40) ile beraber karaciger fonksiyonlarinda bozuk-
luk ve kemik iligi tutulumu rastlanan diger bulgulardir.*
5 Hepatosplenomegali siktir, ancak ekstranodal tutulum
literatiirde nadir olarak rapor edilmistir.”

Kikuchi-Fujimato Hastalig1i’nin patogenezi tam
olarak anlagilmamakla birlikte, etiyolojisinde viral ajan-
lar, degisik antijenlerin tetikledigi otoimmiin mekaniz-
malar ile apopitozisin rol aldig: ileri siiriilmektedir.>®
Bazi otorler KFH’ nin viriis ile infekte transforme len-
fositlerin tetikledigi kendiliginden siirlanan bir otoim-
miin hastalik oldugu hipotezini gelistirmislerdir.’
Sunmakta oldugumuz olgu iist solunum yolu infeksi-
yonu belirtileri ile hastaneye bagvurmustur. Olgumuzda
sol servikal LAP mevcut olup diger bolgelerde patolo-
jik boyutta LAP saptanmamistir. Laboratuar bulgusu
olarak 16kopeni ya da l6kositoz, trombositopeni, kara-
ciger fonksiyonlarinda bozukluk saptanabilir.* Olgumu-
zun laboratuar bulgulari normal bulunmustur.

Resim 4. Histiositler ve aktive B hiicreler. HXEX200.

Resim 5. Postoperatif boyun BT.

Kikuchi-Fujimoto hastalig1 tanis1 lenf nodunun ek-
sizyonel yada insizyonel biyopsisinin histopatolojik in-
celemesi ile konur."' Hastaligin histopatolojik karak-
teristik 6zelligi lenf diigiimii normal yapisini kismen
distorsiyone eden parakortikal alanlarda geografik nek-
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roz, karyorektik debris ve polimorfoniikleer 16kositle-
rin eslik etmedigi histiyositler ve immiinoblastlardan
olusan selliiler infiltrasyondur. Mitozlar sik olarak izle-
nir.5%1%1 Lenf nodlarinda goriilen nekrotik alanlarda
CD68 pozitif boyanan histiyositlerin birikimi tanida yar-
dimcidir."! Lenf nodu aspirasyon sitolojisinin duyarli-
lig1 %56,25 olarak rapor edilmistir.” Yanlig tan1 orant
%40 olarak belirtilmis ve en ¢ok non-Hodgkin lenfo-
malar ile karigsma riskinin bulundugu bildirilmistir.”
Ozellikle immiinoblast ve lenfoblastlarin yogun oldugu
sahalarda sik mitotik aktivite non-Hodgkin lenfoma
yanlis tanisina neden olabilir.*

Ayirict tanida enfeksiyonlar, malignite ve otoim-
miin hastaliklar 6ncelikle diisiintilmelidir. Belirgin hiic-
resel atipi ve monomorfik gdriiniimiin olmamasi ile
lenfomadan ayirim miimkiin olmaktadir.® izlenen len-
fositlerin biiyiik kism1 T-lenfositlerdir. Ozellikle CD8+
T-lenfositler CD4+ T-lenfositlere gore daha baskin ola-
rak izlenmislerdir.®

Bir diger ayirici tani sorunu SLE ile yasanmaktadir.
Yaygin nekroz ve karyoreksizin SLE’de de var olma-
sina ragmen plazma hiicre infiltrasyonunun yogun ola-
rak izlenmesi ve hematoksilen cisimlerinin varligi SLE
yoniinde olgunun degerlendirilmesi i¢in dnemli bulgu-
lardir.” Kedi tirmig1 hastaligi ile de karisabilme potansi-
yeli mevcuttur. Ancak nekrozlar gevresinde histiositlerin
palizatlanma gdstermesi ve polimorfoniikleer 16kositle-

rin yaygin bi¢imde nekroz alanlari iginde goriilmesi kedi
tirmig1 hastaligini destekleyen bulgulardir.!® Tiberkii-
loz lenfadeniti kendini karakteristik kazeifikasyon nek-
rozu gosteren epiteloid graniilomlar1 ve Langhans tipi
dev hiicreleri ile belli etmesine ragmen yaygin nekroz
ve selliiler debris gosteren olgularda dikkatli olunmasi
onemlidir.®

Kikuchi-Fujimoto hastaliginda niiks %3-4 ora-
ninda gorilebilir.” Cocuklarda nadir goriilmesine rag-
men niiks riski eriskinlere gore daha fazladir (%10)."
Mortalite literatiirde sadece iki olguda bildirilmistir.!2

Kikuchi-Fujimoto hastaliginda ayirici taninin erken
yapilarak gereksiz ve asir1 tedavilerden kagiilmasi ve
tantya erken gidilmesi en dogru yaklagimi olusturacaktir.
Kikuchi-Fujimoto hastaliginin literatiirde kabul gérmiis
bir tedavi gekli bulunmamakla beraber, agr1 i¢in steroid
dis1 antiinflamatuar ilaglarin kullanilmast 6nerilmekte,
¢ok siddetli ve uzun siireli agrilarda ve lenfadenopatilere
bagli bast semptomlarinin bulundugu, SLE ile birlikte
oldugu durumlarda ve visseral tutulumu olan hastalarda
steroid ilaglar tavsiye edilmektedir.!>!?

Sonug olarak, boyun kitlelerinin ayirici tanisinda {il-
kemizde seyrek olarak goriilen KFH akla gelmelidir.
Selim gidisli bir hastalik oldugu, spontan iyilesme goster-
digi, konservatif tedavinin yeterli oldugu bilinmelidir. SLE
ve lenfomadan ayirici tanisinin iyi yapilarak gereksiz te-
davilerden kacinilmasi gerektigi unutulmamalidir.

KAYNAKLAR

1. Aguiar JI, Paniago AM, Aguiar ES, Cunha R, Odashiro M, Taki-
ta L. Kikuchi’s disease: report of 2 cases and a brief review of the
literature. Braz J Infect Dis 2000; 4:208-11.

2. Wustenberg EG, Theissig F, Offergeld C, Huttnbrink KB. Necro-
tising lymphadenitis (Kikuchi-Fujimoto Disease) as a rare cause
of cervical lymphadenopathies. Diagnosis and differential diag-
nosis. Laryngorhinootologie 2000;79(2): 93-5.

3. Chamulak GA, Brines RK, Natwani BN, Kikuchi-Fujimoto dise-
ase minicking malignant lymphoma. Am J Surg Pathol
1990;14:514-23.

4. Kikuchi M, Takeshita M, Eimoto T, et al. Histiocytic necrotising
lymphadenitis; clinicopathologic, immunologic, and HLA typing
study. In: Hanaoka M, Koplin ME, Mikata A, et al, eds. Lympho-
id malignancy: immunocytology and cytogenetics. New York: Fi-
led and Wood; 1990. p.251-7.

5. Dorfman RF, Berry GJ. Kikuchi’s histiocytic necrotising lympha-
denitis: an analysis of 108 cases with emphasis on diferential di-
agnosis. Semin Diag Pathol 1988; 5:329-45.

6. Coskun U, Yildirim Y, Ceyhan K ve ark. Bir nekrotizan lenfade-
nitis nedeni: Kikuchi-Fujimoto Hastaligi. Klin Tip Bilimleri
2004; 24:106-8.

7. Sun-Wing Tong TR, Chan OW, Lee K. Diagnostic Kikuchi Dise-
ase on fine needle aspiration biopsi: a retrospective study of 44

cases diagnosed by cytology and by histopathology. Acta Cytolo-
gica 2001;45:953-7.

8. Bosch X, Guilabert A. Kikuchi-Fujimoto disease. Orphanet J Ra-
re Dis. 2006; 23; 1:18.

9. Imamura M, Ueno H, Matsuura A et al. An ultrastructural study
of subacute necrotising lymphadenitis. Am J Pathol 1982;
107:292-9.

10. Koseoglu RD, Guven M, Filiz NO. Bir nekrotizan lenfadenitis
nedeni; Kikuchi-Fujimoto Hastalig1. Ankara Universitesi T1p Fa-
kiiltesi Mecmuasi 2006; 59:182-5.

11. Kilig G, Yiicel OT, Uner A. A rare pathological entity:Kikuchi-
Fujimoto disease. Turk Otolaringoloji Arsivi 2003; 41:100-3.

12. Asardag E, Akalin T, Biiyiik S, Agan M, Orug¢ N, Cagman K, Giil-
le A. Kikuchi-Fujimoto Hastalig1:Bir Vaka Bildirisi. Klimik Der-
gisi 2002; 15:62-6.

13. Yang YJ, Park KH, Seok HJ. Management of Kikuchi’s Disesa-
se using glucocorticoid. J Laryngol Otol 2000;114: 709-11.

14. Seo JH, Shim HS, Park JJ, Kim JP, Ahn SK, Hur DG, Ahn SY,
Kwon OJ. A clinical study of histiocytic necrotizing lymphade-
nitis (Kikuchi’s disease) in children. International Journal of Pe-
diatric Otorhinolaryngology 2008;72, 1637-42.



