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CASE REPORT OLGU SUNUMU

Kikuchi Fujimoto Hastaligi: Bir Olgu Nedeniyle

Kikuchi Fujimoto Disease: A Case Study

Ayse Baha," Nurdan Koktirk," Haluk Turktas,” Nalan Akytrek,> Numan Ekim'’

Ozet Abstract

Nekrotizan Histiositik Lenfadenit olarak da bilinen  Kikuchi Fujimoto Disease (KFD), also known as Ne-
Kikuchi Fujimoto Hastaligi (KFH) 6zellikle 30 yasin-  crotizing Histiocytic Lymphadenitis (LAPs), is a clini-
dan geng kadinlarda gordlen, multipl servikal lenfa-  cal entity, which is particularly seen in young wom-
denopati ve ylksek ates ile seyreden, kendini sinir-  en younger than 30 years of age. The disease has a
layan ve 1-4 ayda gerileyen bir klinik tablodur. Sis-  self-limited course that characterized with high
temik lupus eritamatozis (SLE) ile birlikteligi sik ola-  fever and multiple lymphadenitis, which resolve
rak bildirilir. Bu makalede yuksek ates ve okstrtk — within 1to 4 months. The disease is reported as it is
sikayetleri ile tarafimiza bagvuran ve posteroanterior ~ mostly seen in Systemic Lupus Erythematosus (SLE)
akciger grafisinde infiltrasyonlar saptanmasi Uzerine  patients. This study presented a 51-year-old female
pndmoni 6n tanisi ile klinigimizde takip edilen, fizik  patient admitted to our clinic with symptoms of
muayenede saptanan servikal lenfadenopati biyop-  fever and cough. The physical examination revealed
sisinde Kikuchi Lenfadeniti saptanan ve romatoloji  multiple cervical LAPs and the chest x-ray revealed
klinigince Sjogren Sendromu tanisi konan 51 yasin-  multilobar infiltration. An excised biopsy of a cervi-
da kadin hasta sunulmustur. Hastaligin daha ileri  cal lymph node revealed the diagnosis of Kikuchi
yasta saptanmasi, SLE yerine Sjogren Sendromu ve  Lymphadenitis. The patient was then diagnosed
Sjoégren Sendromu akciger tutulumu ile birlikte  with Sjégren’s Syndrome and its lung involvement
olmasi gibi ozellikli bulgular nedeniyle bu olgu su-  with the appropriate serological markers and clinical
nulmaya deger bulunmustur. picture. Herein, this report was presented to
demonstrate that KFD may occur in older ages with
Sjoégren’s Syndrome and its interstitial lung instead
of SLE.

Anahtar Sézctkler: Kikuchi Fujimoto Hastaligi,
Sjdgren Sendromu, akciger tutulumu.

Key words: Kikuchi Fujimoto Disease, Sjégren
Syndrome, pulmonary involvement.
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Kikuchi Fujimoto Hastaligi (KFH) nadir gorilen, benign,
kendini sinirlayan, geng¢ kadinlarda goérilen, bdlgesel
lenf nodlarinda hassasiyet, orta dereceli ates ve gece
terlemesi ile karakterize bir sendromdur. ilk olarak 1972
yilinda Kikuchi ve Fujimoto isimli arastiricilar tarafindan
Japon bir kadin hastada tanimlanmistir. Etyolojisi bilin-
memekle beraber viral ve otoimmun nedenler suclan-
maktadir. Bir ila dort ayda kendiliginden gerileyebilir.
Semptomatik tedavi dnerilir. Rektrrens nadirdir (1).

Bu olgu, hastaligin Sjégren Sendromuna eslik etmesi,
pulmoner semptomlarla ortaya ¢ikmasi, orta yasta bir
kadin hastada saptanmasi ve nadir gérilen bir hastalik

olmasi nedeni ile sunulmaya uygun bulunmustur.

OLGU

Uc glndir ates, oksurik, ishal, posteroanterior (PA)
akciger grafisinde (Sekil 1) pnémonik goélge koyulugu ve
arter kan gazlarinda hipoksemi saptanarak atipik pno-
moni tanisi ile klinigimizde intravendz (iv.) levofloksasin
tedavisi baslanan 51 yasinda bayan hasta, tedavisinin 4.
glninde beyaz kire ve C Reaktif protein (CRP) dulze-
yinde gerileme, semptomlarda kaybolma, PA grafideki
infiltrasyonlarda dizelme olmasi nedeni ile levofloksasin
tedavisini 14 glne tamamlamasi &nerilerek taburcu
edildi. Taburculugun 2. glnlinde 39T ates yuksekligi
olmasi Uzerine poliklinigimize tekrar bagvuran hastanin
CRP ve sedimantasyon hizinda artis, PA grafide bilateral
yaygin pnémonik goélge koyulugu (Sekil 2) ve arter kan
gazinda hipoksemi (PaO,: 50 mmHg) olmasi nedeni ile
hastane kokenli pndmoni 6n tanisiyla klinigimize tekrar
yatirildi. Fizik muayenesinde dudaklarinda yaygin herpe-
tik lezyonlar, oral mukozada mantar plaklari, akciger
muayenesinde bilateral tabanlarda ve sagda tabandan
®ne meme altina kadar yaygin ince raller saptandi. Kalp
ritmik ve tasikardikti. Batin muayenesinde barsak sesleri
artmistl, karin hassasiyeti ve organomegali saptanmadi.
Cilt ve eklem bulgusu yoktu. Hastada siyanoz olmasi
nedeni ile nazal oksijen tedavisine baslandi. Hastane
kokenli pndmoni on tanisi ile iv. Piperasilin-Tazobaktam
ve iv. Klaritromisin tedavisi basland. idrarda Leigonella
antijeni ve soguk aglutinin diizeyi negatif saptandi. Oz-
ge¢misinde hipotiroidi tanisi olan hastanin tiroit fonksi-
yon testleri normal sinirlardaydi. Gaita yayma ve kultur
tetkiklerinde patojen mikroorganizma saptanmadi.
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Sekil 1: ilk yatis PA grafisi, bilateral orta zonlarda nonhomojen dansite

artist.

Sekil 2: Hastane kdkenli pnémoni én tanust ile yatirddigindaki grafisi,

sagda daha belirgin olmak tizere infiltrasyonlarda belirgin artis.

Tedavi altinda atesi devam eden hastada viral ve fungal
pndémoni ekarte edilemedidi igin valasiklovir ve iv. fluko-
nazol basglandi. Balgam ve kan érneklerinden génderilen
panfungal PCR, Cytomegalovirus PCR, agiz calkanti su-
yundan ve balgamdan génderilen Pneumocystis jirovecii
PCR tetkikleri ve asidorezistans bakteri (ARB) yaymasi
negatif saptandi. Atesi dismeyen hastada interstisyel
akciger hastaligr 6n tanisi ile yiksek rezoltsyonlu bilgi-
sayarl tomografi (YRBT) ¢ekildi. T7 vertebra korpusunda
hemanjiyom, multipl mediastinal lenf nodlar (blydgu
sag alt paratrakeal 13 mm), bilateral hiler (bUyGgu sagda
12 mm) lenf nodu ve bilateral minimal plevral efflizyon
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izlendi (Sekil 3 ve 4). Ek olarak her iki akcigerde, st
loblarda daha belirgin olmak Uzere yamasal, agirlikla
periferal yerlesimli buzlu cam dansitesi alanlari ile alt
loblarda yaygin sentriasiner noddller, her iki akcigerde
agirlikl olarak alt lob superior ve sagda yerlesim goste-

ren yamasal nodiler parankimal infiltrasyon saptandi
(Sekil 5).

Sekil 3: Hastane kbékenli pnémoni 6n tanst ile yatarken cekilen YRBT
mediasten kesiti, sag paratrakeal lenfadenopati.

Sekil 4: Hastane kékenli pnémoni 6n tanist ile yatarken cekilen YRBT

mediasten kesiti, bilateral minimal plevral efizyon ve mediastinal
lenfadenopatiler.

Olasi bir kollajen doku hastaliginin interstisyel akciger
tutulumu duslncesi ile kollajen doku gdstergecleri gén-
derildi. Antintkleer antikor (ANA), romatoid faktor (RF),
anti ¢ift sarmal DNA (Anti dsDNA), anti-notrofil sitop-
lazmik antikor (C-ANCA), antimyeloperoksidaz antikor
(P ANCA) negatif saptandi. Yirmi dort saatlik idrarda
protein duzeyi ve diger idrar bulgular normaldi. Taki-
hastanin

binde atesi devam eden Piperasilin-

Tazobaktam ve Klaritromisin tedavisi 11. glinde sonlan-
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dinlarak iv. imipenem tedavisine gecildi. Bronkoskopi
yapildi, alinan orneklerin nonspesifik kdltirinde, ARB
aramasinda ve Cytomegalovirus PCR, panfungal PCR,
Pneumocystis jirovecii PCR, mikobakteri PCR ¢aligmala-
rinda patojen mikroorganizma saptanmadi. Bronkoal-
veolar lavaj (BAL) materyali hicre sayimi amaciyla he-
matoloji laboratuvarina goénderildi. Yuzde 50 lenfo-
sit, %40 makrofaj, %5notrofil 16kosit ve %5 eozinofil
|6kosit saptandi. Sag alt lob apikal segmentten alinan
transbronsial biyopsi drneginin patolojik incelemesinde
spesifik patoloji saptanmadi. Iv. imipenem tedavisinin 5.
glininde ates yuksekligi devam eden hastada ilag atesi
olabilecegi dustndlerek antibakteriyel etkili antibiyotik-
ler kesildi. BAL' da Candida PCR pozitif olmasi nedeni ile
antifungal tedavi ile devam edildi. infektif endokardit
olasihg yoninden kardiyoloji bolimd ile konstlte edildi.
Ekokardiyografi (EKO) yapildi, normal sinirlarda EKO
bulgulari saptandi. Bu dénemki sistemik muayenesinde
multipl servikal lenfadenopati (LAP) saptanmasi Uzerine
boyun ultrasonografisi (USG) yapildi. Boyun USG' de
sagda ve solda en bUydgu on servikal bolgede 22x12
mm boyutlarinda olmak Uzere santral ve periferal vas-
kUlarizasyon iceren heterojen multipl LAP’lar izlendi.
Lenfoma on tanisi ile hematoloji bolimi ile konsulte
edildi, serum protein elektroforezi yapildi, normal sinir-
larda saptandi. KBB B&limd ile konstlte edilen hastadan
eksizyonel biyopsi ile 3 adet lenf nodu eksize edildi.
Alinan d6rnek patolojik incelemeye ve tiberkiloz doku
ktltdrine gonderildi. Bu arada tekrarlayan sorgulamala-
rinda agiz ve goz kurulugu oldugu 6grenilen hastadan
Anti RO ve Anti LA antikorlari génderildi ve pozitif ola-
rak saptandi. Hastaya Sjégren sendromu on tanisi ile
tukrik bezi biyopsisi yapildi. Biyopsi sonucu kronik inf-
lamasyon ve fibrozis ile uyumlu geldi. Anestezisiz
Schirmer testi yapildi ve pozitif (<5 mm) saptandi. Ro-
matoloji tarafindan degerlendirilen hastaya hidroksiklo-
rokin tedavisi basland.

Bu sirada boyundan yapilan eksizyonel lenf nodu biyop-
sisinin sonucu Kikuchi Lenfadeniti olarak raporlandi. Bu
tarinten itibaren atesi dusen, hipoksemisi dizelen,
semptomlari gerileyen hastaya tedavinin ilk ay| sonunda
kontrol YRBT yapildi. Yeni YRBT' de dnceki tomografide
izlenen mediastinal lenf nodu boyutlarinda belirgin
kuctlme oldugu (Sekil 6), bilateral plevral eflizyonun
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kayboldugu (Sekil 7), bilateral yaygin buzlu cam alanla-
rinin belirgin ¢l¢lide gerilemekle birlikte bir miktar de-
vam ettigi gozlendi (Sekil 8) ve devam eden bulgularin
Sjogren akciger tutulumu ile uyumlu oldugu kararina
varildi. Hastaya sistemik steroid tedavisi baslandi. Uclin-
cU ay kontroliinde semptomatolojik, radyolojik ve fizyo-

lojik patoloji saptanmadi.

Sekil 5: Hastane koékenli pnémoni 6n tanst ile yatarken cekilen YRBT
parankim kesiti, bilateral (st zonlarda yer yer hava bronkogramlart

iceren, posterior yerlesimli yamasal buzlu cam alanlart.

Sekil 6: Tedavinin birinci ayindaki kontrol YRBT mediasten kesitinde,

paratrakeal lenfadenopati kayboldu.

TARTISMA

KFH etyolojisi hakkinda pek ¢ok gorus bildirilmistir. Viral
ve otoimmin nedenler 6n planda distintlmektedir.
Ebstein Barr Virus (EBV) ve diger viral ajanlarin (Human
Herper Virus ve Parvovirtis B19) KFH patogenezindeki
rolU tartismalidir ve ikna edici kanitlar yoktur. Ancak
atipik lenfositlerin varligi, antibiyotik tedavisine yanitsiz-
lik, Ust solunum yollari semptomlarinin 6n planda olmasi
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gibi viral enfeksiyonlarla uyumlu olabilecek klinik bulgu-
lar nedeniyle bu ajanlarin etkili olabilecegi distnilmek-
tedir (1,2).

Sekil 7: Tedavinin birinci ayindaki kontrol YRBT mediasten kesitinde,

bilateral plevral efizyonun kayboldu ve mediastinal lenf nodu boyutla-

rinda kiigtilme oldu.

Sekil 8: Tedavinin birinci ayindaki kontrol YRBT parankim kesitinde,
bilateral yamasal buzlu cam alanlarinda tama yakwn rezoltisyon.

KFH akut veya subakut baslangicli, 2-3 haftada kendili-
ginden gerileyen bir hastaliktir. Ozellikle posterior servi-
kal Ucgende hassas lenfadenopatiler mevcuttur. Lenf
nodlarinin blydkligu 0,5-4 c¢cm arasinda degismekle
birlikte, nadiren 5-6 cm’lik lenf nodlari tespit edilmistir.
Lenf nodlarinin buydklugu 6 cm'yi gecmez. Jeneralize
lenfadenopati nadir gordlur. Yizde 30-%50 hastada
genellikle Gst solunum yolu semptomlarinin eslik ettigi
orta dereceli ates vardir. Daha az siklikla kilo kaybi, bu-
lant, kusma ve gece terlemesi gorulir (3,4). Sunulan
olguda antibiyotik tedavisine yanit vermeyen bir ytksek
ates tablosu ve akciger grafisinde pnémoni ile uyumlu
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bulgular mevcuttu. Ates ve pndmoni bulgular gerileyen
hastanin kontrol tomografisinde sebat eden interstisyel
golgeler saptandi.

KFH icin spesifik laboratuvar bulgusu yoktur ve labora-
tuvar testleri genellikle normaldir. Olgularin %50'sinde
|6kopeni ve periferik kanda atipik lenfositler tespit edilir.
Bazi hastalarda anemi, sedimantasyon artisi, |6kopeni
saptanabilir (3,4). Bizim olgumuzda sedimantasyon
yUksekligi (96 mm/saat) mevcuttu.

KFH'nin ekstranodal tutulumlar nadir olmakla birlikte
cilt, goz, kemik iligi tutulumu ve karaciger disfonksiyonu
bildirilmistir (5,6). Bizim olgumuzda akciger disinda ekst-
ranodal tutuluma ait bulgu yoktu. Akciger bulgularinin
KFH'nin akciger tutulumu ile iliskili olup olamayacadi
arastirildi. Literatlrde bdyle bir olguya rastlanmadi.
Eksizyonel lenf nodu biyopsisinin patolojik incelemesi
KFH'de taniya goéturar. KFH'nin karakteristik histopatolo-
jik bulgular; nodal yapryr bozabilen (Sekil 9), parakorti-
kal alanda koagulasyon nekrozuna sekonder bol mik-
tarda karyorektik debrisler ve nekrotik alan boyunca
farklilasmis histiyositledir. Artmis mitotik aktiviteye sahip
fokusler histiyosit, plasmositik monositler, immunoblast-
lar, lenfositler gibi farkli hucresel tipleri icerir, ancak
karakteristik olarak notrofiller ve plazma hdcreleri go-
rilmez (Sekil 10 ve 11). T lenfositler B lenfositlere gore
daha coktur ve CD8 T lenfositler, CD4 T lenfositlere gore

daha fazla bulunur.

Sekil 9: Normal lenf nodu yapist kaybolup parakortikal alanda koagti-
lasyon nekrozuna sekonder histiyositik infiltrasyon. (H.E.B, x100).

Lenfadenopati ile seyreden tim hastaliklar ayirici tani
icindedir. Ozellikle tiiberkiiloz, lenfoma (7) ve SLE (1,8,9)
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ayirici tanida dastnalmelidir. Histopatolojik ayirici tanida
SLE'nin yani sira Hodgkin Lenfoma (3,7), Herpes Simplex
Virus, plazmositoid T hucreli 16semi, Kawasaki Hastaligi,
myeloid 16semi ve metastatik adenokarsinomlar akla
gelmelidir. Nadiren paraziter enfeksiyonlara sekonder
KFH ortaya ¢ikabilir (10). SLE ve KFH ayrimi benzer klinik
ve histolojik bulgular nedeni ile zor olabilir. Ancak birlik-
telikleri unutulmamalidir (1). Olgu, KFH ile siklikla birlikte
olabilen hastaliklar yéntinden arastirildi; SLE dusinal-
memekle beraber klinik ve laboratuvar bulgular (kuru
g6z, kuru agiz, Schirmer test pozitifligi, anti-Ro, anti-La
antikor pozitifligi ve histopatoloji) Sjégren Sendromu
tani kriterlerini tutmakta idi (11). Olguda histopatolojik
bulgular nedeniyle lenfoma ve tiberkiloz dislandi.

Sekil 10: Genis eozinofilik sitoplazmal, ince niikleus membranina sahip
bir kismt kresentik sekilde histiyositik hiicre proliferasyonu. (H.E.B, x100).

( .JI..'-'_l . '? _' I :
Sekil 11: Stk mitotik aktivite. (H.E.B, x100).

KFH kendi kendini sinirlayan, 1-4 hafta icinde gerileyen
bir hastaliktir. Yizde 3-4 hastada tekrarlar. Takip eden
yillar icinde SLE ortaya ¢ikma olasiligr yuksek oldugu icin
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semptomlarin yakin takibi gereklidir. Semptomlar ortaya
ciktiginda analjezik, antipiretiklerle semptomatik tedavi
onerilir. Ekstranodal ve jeneralize lenfadenopati sap-
tanmasi halinde kortikosteroidler denenebilir ancak
yarari tartismalidir (12). Kortikosteroidlerle tedavi, olgu
sunumlari seklinde bildirilmekle birlikte (13), bizim ol-
gumuzda sistemik steroid tedavisi altinda semptomatik
ve radyolojik yanit alindi. Kortikosteroid tedavisi tamam-
lanan hasta tedavisiz izlenmektedir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir ¢ikar catismasi bildirilmemistir.
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